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RESUMEN  

Las mastocitosis están incluidas dentro del grupo de "enfermedades raras" debido a 
su baja frecuencia. Se caracterizan por el crecimiento y acumulación de causa 
desconocida de mastocitos en piel y otros órganos. Las manifestaciones clínicas se 
deben a la infiltración por mastocitos y a la liberación de mediadores químicos. El 
diagnóstico se establece por la clínica y los hallazgos histopatológicos en biopsias de 
piel y de órganos afectados, como la médula ósea. En la piel se manifiesta como 
urticaria pigmentosa. Existen varias clasificaciones, pero ninguna ha sido 
universalmente aceptada. El tratamiento es sintomático y no altera el curso de la 
enfermedad. La mayoría de los pacientes presentan síntomas relacionados con la 
liberación de mediadores del mastocito, y la prevención de sus efectos sobre los 
tejidos constituye la clave del tratamiento.  
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ABSTRACT  

Mastocytoses are included among the group of "rare diseases" due to their low 
frequency. They are characterized by the growth and accumulation of mastocytes on 
the skin and other organs for no known reason. Clinical manifestations are due to 
infiltration by mastocytes and the release of chemical mediators. The diagnosis is 
clinical and based on histopathological findings from biopsies of the skin and other 
organs affected, such as the bone marrow. On the skin, the illness is manifested as 
urticaria pigmentosa. Several classifications have been made, but none has been 
universally accepted. Treatment is symptomatic and does not change the course of 
the illness. Most patients present symptoms related to mastocyte mediator release, 
and prevention of its effects on tissues is crucial to the treatment.  
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INTRODUCCIÓN  

Entre las enfermedades poco frecuentes que pertenecen al grupo de las llamadas 
"enfermedades raras " se encuentran las mastocitosis que se caracterizan por un 
crecimiento anormal y la acumulación de mastocitos, con síntomas y signos 
secundarios a la infiltración de los órganos y tejidos por éstas células, y a la liberación 
de sus mediadores químicos. La piel es el tejido que se afecta con mayor frecuencia. 
Además, se alteran fundamentalmente: el tejido óseo, la médula ósea, el tracto 
gastrointestinal y el sistema nervioso central.1-4 Cualquiera de sus formas es poco 
frecuente y se expresa por igual en ambos sexos, aunque con leve predominio en el 
masculino; puede presentarse tanto en niños como en adultos.5-8 Las lesiones de la 
piel suelen ser amarillo-oscuro o café-rojizas y ligeramente elevadas. El frotamiento 
de las lesiones produce de inmediato enrojecimiento y urticaria. En la niñez pueden 
manifestarse con lesiones vesiculares ampollosas. El pronóstico es diferente según la 
forma clínica, la carga mastocitaria y la edad de comienzo de la enfermedad.9-11  

El objetivo de este trabajo es resumir los conocimientos actuales relacionados con 
estas enfermedades poco frecuentes, con manifestaciones clínicas diversas y con 
tratamientos diferentes, según su evolución y el grado de afectación que presenten.  

CONCEPTO  

El término mastocitosis incluye a un grupo de procesos que se caracterizan por una 
hiperplasía de mastocitos funcionalmente normales, que infiltran diferentes tejidos.  

La primera referencia bibliográfica de estos procesos data de 1869, cuando Nettleship 
y Tay describieron un niño con lesiones cutáneas de color marrón que desarrollaban 
edema e inflamación de la piel cuando se rascaba.12 Posteriormente se hicieron 
nuevas observaciones y llamó la atención de que las mastocitosis podían ser 
enfermedades sistémicas que también podrían llegar a afectar los órganos internos.13-

17  

EPIDEMIOLOGÍA  

La incidencia y la prevalencia de las mastocitosis en la población general son 
desconocidas, aunque se plantea una baja frecuencia. Se estima que afecta a 1/1 
000-8 000 pacientes nuevos que acuden a la consulta de dermatología.18 Un estudio 
en el Reino Unido estableció una incidencia de 0,0000667 %. La enfermedad es más 
frecuente en la raza blanca, aunque se han descrito en todos los grupos étnicos. Su 
frecuencia no es mayor en pacientes atópicos y su incidencia no se modifica con el 
sexo.1,19  

La mayoría de los pacientes no tienen antecedentes familiares de la enfermedad, pero 
se han descrito algunos casos de mastocitosis familiar, con un patrón de herencia 
dominante en un tercio de los casos.20 Las lesiones cutáneas en pacientes gemelos 
son muy similares y el desarrollo y progresión de la enfermedad suele ser muy 
parecido, lo que sugiere que en estos enfermos existe un factor genético que 
desempeña una función importante en el desarrollo de la enfermedad.21  

En el 18 al 31 % del total de casos es congénita; alrededor del 30 % desarrolla la 
mastocitosis antes de los 6 meses de edad, el 10 % a los 2 años, aproximadamente, 



Revista Cubana de Hematología, Inmunología y Hemoterapia 2011;27(2):196-211 

  
http://scielo.sld.cu 

198

y el 10 % entre 2 y 15 años de edad. En el resto de los pacientes (35 %), el 
desarrollo de la mastocitosis suele producirse en una edad pico entre los 20 y 40 
años.7,22 En el 70 al 75 % de los casos pediátricos las lesiones aparecen antes de los 2 
o 3 años de vida.5,23  

La piel es el órgano que se afecta con más frecuencia en todos los tipos de 
mastocitosis y la mayor parte de los pacientes con mastocitosis sistémica también 
tienen lesiones cutáneas. Los niños siempre presentan lesiones en la piel.11  

La infiltración del tubo digestivo se observa hasta en el 80 % de los casos y se 
manifiesta como dolor abdominal, náuseas, vómitos y diarreas; y el 40 % se asocia 
con úlcera péptica secundaria probablemente a la hipersecreción de ácido gástrico.24  

El compromiso de la medula ósea es frecuente y algunos autores le otorgan un valor 
pronóstico de acuerdo con el tipo de infiltración observada. El pronóstico es menos 
favorable en la medida en que disminuyen las células grasas y aumenta la fibrosis.25  

HISTOFISIOLOGÍA  

Los mastocitos o células cebadas son células granulares del tejido conectivo 
producidas en la médula ósea, que se encuentran en nuestro organismo en 
situaciones normales y que tienen como misión participar en las reacciones 
inflamatorias e inmunológicas. Constituyen una población muy heterogénea y se 
diferencian totalmente cuando han alcanzado el tejido que va a ser su destino 
definitivo; allí los factores de crecimiento secretados por el propio tejido hacen que el 
mastocito termine su maduración. Se localizan principalmente en alvéolos, mucosa y 
submucosa del intestino delgado, y la piel. Los mastocitos se encuentran distribuidos 
en casi todos los órganos, principalmente próximos a los vasos sanguíneos y 
linfáticos, nervios periféricos y epitelios. El desarrollo normal de los mastocitos 
requiere de la interacción del factor de crecimiento mastocitario y de los receptores c-
kit que se expresan por los mastocitos en las diferentes etapas evolutivas. El factor de 
crecimiento mastocitario se une a la proteína producto del proto-oncogen c-kit y 
estimula la proliferación mastocitaria. Además, el factor de crecimiento mastocitario 
estimula los mastocitos y la síntesis de melanina, lo que explicaría la 
hiperpigmentación característica de las lesiones cutáneas. Los mastocitos pueden ser 
activados por mecanismos mediados por la Ig E o independientes de ella.1,7, 20-25  

PATOGÉNESIS  

Los mastocitos derivan de los precursores pluripotenciales CD 34+ de la médula ósea; 
y en sangre periférica circulante se observan como células agranulares con apariencia 
monocítica. Los precursores mastocíticos circulantes expresan CD34+, el receptor c-
kit (CD 117) y los receptores Ig G (Fc RII), pero no tienen gran afinidad por los 
receptores Ig E (Fc ε RI). Tras la migración a los tejidos, los mastocitos inmaduros 
adoptan su morfología granular típica.  

En la actualidad se desconoce cuál es la causa del aumento de los mastocitos, y se 
han propuesto diferentes hipótesis:  

1. Mutaciones del c-kit: el proto orco-gen c-kit, codifica el receptor tiroxina-quinaza 
transmembrana para el factor de las células madre pluripotenciales (stem cell factor - 
SCF); además, el factor de crecimiento mastocitario se une con la proteína producto 
del proto-oncogen c-kit. La activación del c-kit induce crecimiento celular y prolonga 
la supervivencia de las células al impedir su apoptosis, por lo que su mutación podría 
estar relacionada con la proliferación de los mastocitos. Las mastocitosis familiares 
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deben ser valoradas como entidades independientes, ya que no se ha podido 
demostrar ningún tipo de mutación genómica o somática del c-kit en estas 
familias.26,27  

2. La expresión del factor de crecimiento de los mastocitos y del c-kit: en un estudio 
se sugirió que los pacientes con mastocitosis expresan, además de la forma 
membranosa normal, una forma soluble del SCF en la epidermis.28 Estos hallazgos no 
se han podido demostrar en estudios posteriores e incluso se han encontrado algunos 
casos con disminución de la expresión de SCF en pacientes pediátricos.29 Se ha 
señalado que los pacientes con formas agresivas de la enfermedad o alteraciones 
hematológicas asociadas, tienen una elevación de los niveles de mRNA para c-kit en 
los monocitos de sangre periférica.  

3. Apoptosis de los mastocitos: el aumento de la supervivencia de los mastocitos en 
estos procesos se ha vinculado con la inhibición de la apoptosis.  

4. Alteraciones cromosómicas: Las anomalías cromosómicas en forma de roturas y 
trisomías se han comprobado en pacientes con alteraciones hematológicas asociadas. 
30  

5. Fenotipo de los mastocitos en las mastocitosis: se ha encontrado un aumento en la 
expresión del antígeno nuclear de proliferación celular en los mastocitomas y en las 
mastocitosis malignas, pero no en la mastocitosis pigmentaria.31 Tampoco se han 
observado alteraciones estructurales en los análisis inmunohistoquímicos de los 
pacientes con urticaria pigmentosa o mastocitoma.32  

CLASIFICACIÓN  

Existen varias clasificaciones, pero ninguna ha sido universalmente aceptada.33 La 
clasificación modificada de Metcalfe reconoce 5 categorías, cada una de las cuales se 
asocia con diferente pronóstico y tratamiento.  

I. Mastocitosis cutánea:  

a. Urticaria pigmentosa; 
b. Mastocitoma solitario;  
c. Mastocitosis cutánea difusa;  
d. Telangiectasia macularis eruptiva perstans.  

II. Mastocitosis sistémica con compromiso cutáneo o sin él: infiltración mastocitaria 
de al menos un órgano interno, por ejemplo: médula ósea, tracto gastrointestinal, 
sistema óseo.  

III. Mastocitosis asociada con enfermedad hematológica: enfermedades 
mieloproliferativas, leucemias, linfomas y mielodisplasia.  

IV. Mastocitosis linfadenopática con eosinofilia.  

V. Leucemia mastocitica. 34,35  
 

Por otra parte, tenemos la clasificación histológica adoptada por la Organización 
Mundial de la Salud (OMS).  

I. Mastocitosis cutánea.  
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II. Mastocitosis sistémica:  

a) Mastocitosis sistémica indolente (con lesión cutánea); 
b) Mastocitosis asociada con otra hemopatía clonal;  
c) Mastocitosis sistémica agresiva;  
d) Leucemia de mastocitos y sarcoma de mastocitos.  

III. Mastocitoma extracutáneo.36  

El Registro Español de las Mastocitosis (REMA), incluye otros 2 grupos de mastocitosis 
sistémicas indolentes:  

1. La mastocitosis sistémica bien diferenciada.  

2. La mastocitosis sistémica sin lesión cutánea asociada con anafilaxia o colapso.  

 

También se ha propuesto por la OMS la siguiente clasificación clínica:37  

I. Mastocitosis indolente.  

A. Mastocitosis cutánea:  

a) Urticaria pigmentosa;  
b) Mastocitosis cutánea difusa;  
c) Mastocitoma;  
d) Telangiectasia macularis eruptiva perstans.  

B. Mastocitosis sistémica (con urticaria pigmentosa o sin ella):  

a) Con afectación de la médula ósea;  
b) Con afectación gastrointestinal.  

II. Mastocitosis asociadas con hemopatías (con urticaria pigmentosa o sin ella):  

A. Síndromes mielodisplásticos.  
B. Síndromes mieloproliferativos.  
C. Leucemia mieloide aguda.  
D. Linfoma no hodgkiniano.  
E. Neutropenia crónica.  

III. Mastocitosis linfoadenopática con eosinofilia o agresiva (con urticaria pigmentosa 
o sin ella).  

IV. Leucemia de mastocitos.  

MANIFESTACIONES CLÍNICAS  

Existen 3 tipos de manifestaciones clínicas: las que se producen como consecuencia 
de la liberación masiva de mediadores mastocíticos, las secundarias a la liberación 
crónica de estos mediadores, y las debidas a la infiltración celular. No siempre existe 
una relación directa entre la masa mastocitaria total y los síntomas de liberación.38  
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A continuación se señalan las principales manifestaciones clínicas, asociadas con la 
liberación de mediadores químicos por los mastocitos:39  

I. Sistémicas: inestabilidad vascular, incremento de la permeabilidad vascular, 
fibrosis, eosinofilia, infiltración linfocitaria, anticoagulación local, hiperplasia 
mastocitaria, caquexia.  

II. Piel: prurito, urticaria.  

III. Tracto gastrointestinal: hipersecreción gástrica, dolor abdominal.  

IV. Pulmón: broncoconstricción, secreción, edema pulmonar.  

V. Esqueleto: remodelado óseo, osteoporosis.  

La piel es el órgano que se afecta con más frecuencia en todos los tipos de 
mastocitosis y la mayor parte de los pacientes con mastocitosis sistémica también 
tienen lesiones cutáneas. Los niños siempre presentan lesiones en la piel, aunque solo 
el 60 % experimenta algunos síntomas relacionados con la liberación de 
mediadores.11  

Las lesiones en la piel se presentan como máculas o pápulas rojo-marrón, de 
distribución simétrica y tamaño variable, que desarrollan de forma característica: 
edema, eritema, y frecuentemente, prurito, tras el rozamiento o fricción de la lesión, 
lo que se denomina signo de Darier.  

Pueden presentarse en cualquier localización de la piel y mucosas, pero lo más 
habitual es que se localicen en tronco, seguido de cara y cabeza; usualmente se 
respetan las palmas de las manos y las plantas de los pies.8, 23  

La aparición de ampollas es poco frecuente y es típica en pacientes menores de 2 
años de edad. Estas ampollas curan sin dejar cicatrización, pero por lo general 
persiste una hiperpigmentación residual.40  

Los cuadros anafilácticos o el colapso vascular con riesgo vital, se dan en un 
porcentaje variable de pacientes: hasta el 22 % en los adultos y 6 % en las formas 
pediátricas. La anafilaxia es más frecuente en los hombres que en las mujeres. En 
muchas ocasiones no se descubre un factor desencadenante claro; en otras, existe el 
antecedente de un fármaco, inductores usados en anestesia general, relajantes 
musculares, y otros.7-9  

Entre los factores desencadenantes de la liberación de mediadores químicos en las 
mastocitosis se cuentan:  

1. Estímulos físicos: traumatismos, ejercicios, baños de agua caliente o fría, bebidas 
calientes.  

2. Comidas con especias, queso, alcohol.  

3. Ciertos medicamentos que pueden causar desgranulación excesiva, tales como la 
aspirina, la procaína, la codeína, la morfina, la polimixina, la tiamina, la quinina, la D-
tubocurarina, los contrastes radiológicos, la escopolamina, los agentes 
antinflamatorios no esteroideos (AINE), etc.  
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4. Otros: polímeros endovenosos de alto peso molecular (dextrano), estrés 
emocional, toxinas bacterianas, venenos de serpientes, polipéptidos liberados por 
áscaris, medusas, cangrejos y langostas.  

El dolor abdominal recurrente, generalmente con diarrea, está presente en un 
porcentaje significativo de los casos. La malabsorción grave es prácticamente 
exclusiva de las formas agresivas; sin embargo, es frecuente encontrar una 
malabsorción subclínica. También los pacientes pueden tener náuseas y vómitos. El 
dolor abdominal se ha atribuido a úlcera péptica, edema, hipermotilidad o lesión 
urticariana gastrointestinal.24  

La infiltración hística masiva en las formas agresivas de la enfermedad, puede dar 
lugar a signos y síntomas secundarios a la existencia de hepatomegalia y 
esplenomegalia, como el dolor, la inflamación abdominal y las alteraciones en la 
circulación portal con ascitis.24  

En la literatura se reporta una baja frecuencia de la osteoporosis. Estos pacientes 
presentan un aumento del riesgo a sufrir fracturas patológicas y aplastamiento 
vertebral.  

El compromiso de la médula ósea es frecuente, y algunos autores le otorgan un valor 
pronóstico al tipo de infiltración observada, con una sobrevida mayor que el 75 % a 
los 5 años, cuando los mastocitos infiltran en forma focal o en parche el espacio 
paratrabecular o perivascular, asociados con linfocitos, eosinófilos, fibras de reticulita; 
y con serie hematopoyética normal en las zonas no afectadas. El pronóstico es menos 
favorable en la medida en que disminuyen las células grasas y aumenta la fibrosis.25  

Las alteraciones hematológicas pueden ser secundarias a la infiltración mastocitaria 
de la médula ósea o bien pueden ser independientes. De las mastocitosis del adulto, 
el 30 % se acompaña de alteraciones hematológicas sistémicas que por lo general 
constituyen síndromes mieloproliferativos o mielodisplásticos, linfoma de Hodgkin, 
síndromes hipereosinofílicos o enfermedad de Castleman. En estos casos, los 
síntomas hematológicos suelen predominar sobre los relacionados con las 
mastocitosis.17,18) La leucemia de mastocitos se clasifica de forma independiente.  

Se han descrito también alteraciones neuropsiquiatritas como irritabilidad, baja 
capacidad de atención, depresión y alteraciones de la memoria reciente, asociadas 
con mastocitosis sistémicas.19,41  

DIAGNÓSTICO  

El diagnóstico de las mastocitosis se basa en una historia clínica completa, el examen 
físico y las características clínicas de las lesiones cutáneas. Es esencial la biopsia 
cutánea para confirmar el diagnóstico. Se debe tomar con el menor trauma posible y 
la fijación se realizará en formol. Es suficiente hacer la tinción con hematoxilina-
eosina y azul de toluidina. Al hacer la tinción con Giemsa, es importante tener en 
consideración que también puede teñir el infiltrado leucocitario.42-44  

Cuando las lesiones no están traumatizadas no existen eosinófilos en el infiltrado y su 
presencia debe sugerir otro diagnóstico clínico. En los pacientes adultos con lesión 
cutánea confirmada por histología y sin datos que sugieran agresividad, el estudio de 
la médula ósea se puede posponer durante meses o años. La biopsia de médula ósea 
solo se realizará en aquellos pacientes con alteraciones relevantes en el hemograma y 
en ningún caso debe repetirse en un periodo menor de 5 años. En las formas 
pediátricas (urticaria pigmentosa y urticaria cutánea difusa) no se hará estudio de la 
médula ósea, excepto si el paciente es sometido a un procedimiento de anestesia 
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general por cualquier otro motivo, si la enfermedad no regresa pasada la pubertad, o 
si a lo largo de la evolución aparecen síntomas o signos de progresión.  

Los estudios de sangre periférica incluyen: hemograma para descartar alteraciones 
hematológicas asociadas, como anemia, leucopenia, leucocitosis y trombocitopenia. 
Además, triptasa total en suero o plasma, estudio bioquímico habitual junto con 
fosfatasa alcalina y la b2 microglobulina, ferritina, vitamina B12, folatos en el suero, y 
mastocitos circulantes por citometría de flujo (CD2, CD25, CD35, CD18, CD59, CD63, 
y CD69).  

Estudios en la médula ósea: citología (tinciones de May Grünwald Giemsa-MGG), 
histología (tinciones de hematoxilina-eosina, azul de toluidina y detección 
inmunohistoquímica de la triptasa y del c-kit), inmunofenotipaje mediante citometría 
de flujo y mutaciones del c-kit. Deben estudiarse en mastocitos purificados y en caso 
de detectarse, es indispensable su estudio en todas las líneas celulares 
hematopoyéticas para conocer sí su afectación es uni o multilineal.45  

Estudio del tubo digestivo: gastroduodenoscopia, ultrasonido abdominal y tomografía 
axial computadorizada (TAC), o solamente esta última (buscar hepatoesplenomegalia 
y adenopatías).  

Examen radiológico óseo: radiografía simple de columna dorsal, lumbar, pelvis y 
huesos largos; densitometría ósea.  

Electrocardiograma y valoración psiquiátrica, según los síntomas.  

CRITERIOS DIAGNÓSTICOS  

La OMS señala los siguientes criterios diagnósticos en las mastocitosis sistémicas del 
adulto:46-48  

I. Mayores:  

1. Presencia de agregados mastocitarios que contengan 15 o más mastocitos en la 
biopsia de médula ósea o en otros tejidos.  

II. Menores:  

1. Más del 25 % de mastocitos con morfología anormal en la extensión de médula 
ósea.  

2. Expresión de los antígenos CD 25, CD 2 o ambos, por citometría de flujo.  

3. Triptasa sérica: mayor de 20 μg/mL (no es válido si existe una hemopatía mieloide 
asociada).  

4. Presencia de mutación activante del c-kit en los mastocitos de médula ósea u otro 
tejido.  

Una mastocitosis se considera sistémica si se cumple un criterio mayor y uno menor, 
o 3 criterios menores.  

El REMA modifica los criterios diagnósticos de la OMS de la siguiente manera:  
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a) La presencia de un inmunofenotipo aberrante lo considera un criterio mayor.  
b) El estudio de la triptasa sérica utiliza un punto de corte arbitrario y no está basado 
en estudios prospectivos.  

c) Incluye otros 2 grupos de mastocitosis sistémicas indolentes:  

1. La mastocitosis sistémica bien diferenciada.  

2. La mastocitosis sistémica sin lesión cutánea asociada con anafilaxia o colapso 
vascular.  

Los criterios diagnósticos de las mastocitosis sistémicas del adulto, según el REMA, 
serían los siguientes:49-51  

I. Criterios mayores:  

1. Presencia de agregados mastocitarios que contengan 15 o más mastocitos en la 
biopsia de médula ósea. (Es el único criterio principal aceptado por la clasificación 
actual de consenso de la OMS).  

2. Demostración de un inmunofenotipo aberrante por citometría de flujo en los 
mastocitos, como la expresión de CD 25 (considerado un criterio por la REMA, pero no 
en la clasificación de la OMS ), con o sin expresión de CD 2 y la sobreexpresión de CD 
35, CD 59, CD 69, y una baja expresión de CD 117, entre otros.  

II. Criterios menores:  

1. Presencia de más del 25 % de mastocitos morfológicamente anormales en las 
extensiones de médula ósea.  

2. Triptasa sérica superior a 25 μg/L. No aplicable si existe una hemopatía mieloide 
asociada (leucemia aguda, síndrome mielodisplástico o mieloproliferativo, síndrome 
hipereosinofílico) o si la determinación se ha realizado coincidiendo con una crisis 
anafiláctica.  

3. Presencia de mutaciones somáticas activantes en la proteína c-kit.  

Se considera a una mastocitosis como sistémica, si se cumple un criterio principal y 
uno menor, o 2 criterios secundarios.  

Dado que en las formas pediátricas no se realiza estudio de médula ósea en el 
momento del diagnóstico, esta clasificación no es aplicable en estos pacientes.  

TRATAMIENTO  

El tratamiento debe establecerse sobre la base de los siguientes pilares 
fundamentales:  

- Información cuidadosa sobre la enfermedad a pacientes, familiares o a ambos.  
- Evitar todos aquellos factores que pueden desencadenar una liberación de 
mediadores por el mastocito.  
- Tratamiento de los síntomas asociados con la liberación aguda o mantenida de 
mediadores mastocitarios.  
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- Tratamiento citorreductor en aquellos casos con infiltración orgánica extensa por 
mastocitosis.  

El tratamiento médico de las mastocitosis es sintomático y no cambia el curso de la 
enfermedad.  

Evitar todos los factores conocidos que puedan inducir la desgranulación mastocitaria, 
representa el primer paso en el tratamiento de la enfermedad.  

Los antihistamínicos H1 no sedantes se utilizan con el objetivo de mejorar el prurito, 
la crisis de  
enrojecimiento, el edema, el mal estado general, el dolor abdominal y el desarrollo de 
ampollas. Los pacientes con prurito severo, crisis de enrojecimiento y ampollas, 
también se benefician de la administración de antihistamínicos H1 sedantes, como la 
hidroxicina o doxepina. Los antihistamínicos H1 de primera generación 
(dexclorfeniramina o hidroxicina), son más eficaces para el control de los síntomas, 
que los de segunda generación (loratadina, fexofenadina, desloratadina, cetirizina, 
levocetirizina, y otros). No existe una evidencia de la superioridad de uno sobre el 
otro; como regla general, si un paciente ha respondido de forma adecuada a un 
antihistamínico H1, este no debería ser sustituido. Los antihistamínicos H2 se utilizan, 
tanto para bloquear los receptores cutáneos para H2 que existen en la piel, como para 
tratar los síntomas gastrointestinales, sobre todo gastritis y úlcera péptica. Los 
pacientes con reacciones anafilácticas a repetición, deben realizar una profilaxis 
mediante la toma regular de antihistamínicos H1 y H2. En ocasiones, la adición de 
bloqueadores de los receptores H2 de la histamina (ranitidina, cimetidina), pueden 
proporcionar un alivio adicional a los síntomas.5  

El tratamiento más eficaz para los cólicos abdominales y el síndrome de malabsorción 
es el cromoglicato de sodio, en una dosis para adultos de 200 mg por vía oral, 4 
veces al día, media hora antes de cada comida y al acostarse. En los niños, la dosis 
diaria es de 10 a 20 mg/kg de peso. Si la respuesta no es adecuada, se puede asociar 
un antiinflamatorio no esteroideo, siempre que el paciente lo haya tolerado 
previamente.  

La terapia transitoria con corticoides sistémicos está indicada en aquellos pacientes 
con formas agresivas de mastocitosis o síntomas de mala absorción. En estudio 
reciente ha demostrado la utilidad de la ciclosporina asociada con metilprednisolona 
en dosis baja, para controlar formas agresivas de las mastocitosis sistémicas.  

Varios autores han comunicado la capacidad del interferón alfa 2a y 2b para mejorar 
algunos aspectos de las mastocitosis sistémicas, como son las crisis de 
enrojecimiento, lesiones cutáneas, la infiltración de la médula ósea, la hepatomegalia, 
las linfoadenopatias, la ascitis, la anemia, la osteoporosis y la excreción urinaria de 
metabolitos de histamina. Sin embargo, estos datos son controvertidos y para otros 
autores no es un medicamento efectivo. También se ha descrito la recurrencia rápida 
de las lesiones de mastocitosis tras cesar el tratamiento con interferón. Los 
mastocitos parecen ser relativamente resistentes a los agentes quimioterápicos 
clásicos. En pacientes con alteraciones hematológicas asociadas con mastocitosis, 
mejoran las alteraciones hematológicas, pero no la mastocitosis.52  

El trasplante de médula ósea es útil para tratar las alteraciones hematológicas en 
pacientes con mastocitosis asociada con una alteración hematológica, pero no se 
consigue mejorar los síntomas asociados con el aumento de los mastocitos. La 
fotoquimioterapia con soralenos (PUVA) y el tratamiento con UVA se han mostrado 
efectivos en reducir el número de mastocitos y los niveles de histaminas y 
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leucotrienos en la piel. Sin embargo, las lesiones suelen recurrir de forma invariable 
en el plazo de varias semanas.  

Un estudio reciente no controlado ha puesto de manifiesto que el imatinib, inhibidor 
del c-kit, podría ser útil en el tratamiento de las mastocitosis sistémicas. Se ha 
comunicado la utilidad de la laserterapia con láser colorante pulsado en el tratamiento 
de la telangiectasia macular eruptiva perstans. Los procedimientos quirúrgicos se 
asocian en los pacientes con mastocitosis con un alto riesgo de reacciones 
anafilácticas. Además de evitar los factores de liberación de mastocitos, se 
recomienda la administración profiláctica previa de antihistamínicos y corticoides. Se 
debe disponer de adrenalina durante todo el proceso quirúrgico.53-61  

Como podemos apreciar, las mastocitosis son un grupo de enfermedades de 
frecuencia reducida, de etiología desconocida, que afecta a ambos sexos, a niños y 
adultos, y a todos los grupos étnicos. Se caracterizan por un crecimiento anormal y 
acumulación de mastocitos, con síntomas y signos secundarios a la infiltración de 
órganos y tejidos por estas células y a la liberación de mediadores químicos. La piel 
es el tejido que más se afecta. La prevalencia y la incidencia de las mastocitosis en la 
población general es desconocida.  

Se pueden presentar con afectación de la piel solamente, y la forma sistémica donde 
hay infiltración de otros órganos. Los mastocitos son células que se producen en la 
médula ósea, que tienen como misión participar en las reacciones inflamatorias e 
inmunológicas. En la actualidad se desconoce la causa del aumento de los mastocitos 
y se han propuesto diversas hipótesis sin que se haya llegado a un acuerdo definitivo. 
Estas enfermedades se presentan como un grupo clínicamente muy heterogéneo. Se 
han planteado diversas clasificaciones, pero ninguna ha sido universalmente 
aceptada. En general, se aceptan las mastocitosis cutáneas con solo afectación de la 
piel; y las formas llamadas sistémicas, por infiltrar además otros órganos. Las 
manifestaciones clínicas pueden ser por 3 causas fundamentales, las que se producen 
como consecuencia de la liberación masiva de mediadores mastocitarios, las 
secundarias a la liberación crónica de estos mediadores, y las debidas a la infiltración 
celular. Existen una serie de factores desencadenantes de la liberación de los 
mediadores químicos que deben ser tenidos en cuenta, para evitar sus principales 
manifestaciones clínicas.  

Por su heterogeneidad se han planteado diversos criterios diagnósticos, que tampoco 
son aceptados por todos. El diagnóstico se basa fundamentalmente en el 
interrogatorio, el examen físico y la biopsia cutánea; además, se deben realizar otros 
complementarios para determinar el grado de afectación alcanzado.  

El tratamiento médico se basa en 4 pilares fundamentales: 1) información adecuada a 
pacientes, familiares o ambos; 2) evitar los factores que pueden desencadenar la 
liberación de mediadores por el mastocito; 3) el tratamiento de los síntomas 
asociados con la liberación aguda o mantenida de los mediadores; 4) el tratamiento 
citorreductor en aquellos casos con infiltración orgánica extensa por mastocitos. El 
tratamiento médico de las mastocitosis es sintomático y no modifica el curso de la 
enfermedad. Se basa fundamentalmente en el uso de antihistamínicos H1 y H2 para 
el control de los síntomas cutáneos; además, se han utilizado los antiinflamatorios no 
esteroideos, los esteroides, el interferón alfa 2a y 2b, la fotoquimioterapia y la 
laserterapia. Últimamente se ha utilizado el imatinib como inhibidor del c-kit. En los 
casos de tratamiento quirúrgico, se recomienda la administración profiláctica previa 
de antihistamínicos y corticoides y se debe disponer de adrenalina durante todo el 
acto quirúrgico.  
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