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INTRODUCCIÓN

El término mastocitosis (MS) designa a un grupo de enfer-
medades poco frecuente, caracterizado por la proliferación y
acúmulo de mastocitos tisulares, de causa desconocida. (1) La
clínica depende de ese acúmulo en los diferentes tejidos y de
los efectos de las sustancias liberadas por éstos (2).

La forma de presentación más común es la cutánea, pero
también se pueden afectar esqueleto, médula ósea, tracto gas-
trointestinal y sistema nervioso central.

Aunque la prevalencia no ha sido bien determinada (3), la
experiencia nos indica que es una enfermedad poco frecuente.
Este caso que presentamos es el segundo caso diagnosticado
en nuestro servicio en los últimos 25 años (4).

CASO APORTADO

Mujer de 36 años con los siguientes antecedentes: bocio simple
tratado con sal iodada, “intolerancia al ibuprofeno”; que acude a
nuestro servicio remitida desde el Servicio de Rehabilitación donde
se trataba por cuadro de dolores óseos de 14 años de evolución, que

habían progresado en los últimos meses. En serie ósea radiológica se
apreciaban lesiones de osteosclerosis diseminada.

La exploración física era normal a excepción de lesiones telan-
giectásicas distribuidas por el tronco y lesiones máculo papulosas de
color marrón rojizo , de bordes irregulares, sobre todo en cuello.

L a b o r a t o r i o: hemoglobina 13,3 mg/dl. hematocrito 39% VCM 96
fl leucocitos 7.500/mm3 (fórmula normal), plaquetas: 275.000/mm3.
Coagulación normal. Morfología sangre periférica normal. Hierro 110
mcg/dl, transferrina 219 mg/dl, proteína C reactiva 0,3 mg/dl. Glucosa
98, urea 34, creatinina 0,7, colesterol 119, triglicerídos 54, bilirrubina
0,6, calcio 9,5, fósforo 3,8 y magnesio 1,9 mg/dl. Proteinograma nor-
mal Electrolitos normales. Osmolaridad normal. Fosfatasa alcalina:
347. AST 14, ALT 11 GGT 15 LDH 243 Alfaamilasa 77U7L. Gaso-
metría arterial normal . ANA negativos. Hormonas tiroideas normales.
Histamina en sangre: 21 serotonina en suero 40 ng/ml. Orina anorma-
les y sedimento normales. Proteína de Bence-Jones, cadenas ligeras
kappa y lambda negativas.

Columna lumbar: lesiones osteoscleróticas. 
ECG, radiología de tórax, tránsito intestinal, TAC tóraco-abdo-

minal-pélvico, gastroscopia con biopsia de antro y mamografías nor-
males.

Ecografía abdominal, ligera esplenomegalia.
Gammagrafía ósea: intensa captación de todo el esqueleto óseo,

respecto a la actividad de fondo, con escasa representación de las
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RESUMEN
El objetivo de trabajo es la presentación de los datos clínicos, analíti-

cos, radiológicos, terapéuticos y de evolución de un caso de matocitosis
sistémica (MS) con afectación de piel. Revisando la literatura ya que la
mastocitosis sigue siendo una enfermedad de difídicl diagnóstico, sobre
todo en los casos que no existen alteraciones cutáneas.
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We have analyzed the clinical, analytical, radiolodic, therapeutic an

evolutive of cases of systemic mastocytosis (SM) skin lesions. The diag -
nostic of MS is difficult in the absence of skin lesions.
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siluetas renales e hiperfijación de la distribución irregular en región
de sacro y calota, pequeños focos de hiperefijación en ambos radios,
húmeros y fémures, pudiendo ser compatibles con súper sacan. 

Biopsia cutánea: acúmulos de células cebadas en la dermis.
Biopsia de cresta ilíaca: tejido óseo con infiltración nodular

paratrabecular por mastocitos.
Medulograma: médula ósea normocelular con hiperplasia granu-

lopoyética y abundantes mastocitos de aspecto anaplásico.

DISCUSIÓN

Ehrlich en 1887 describe los mastocitos o células cebadas,
como células mononucleadas, entre 8-14 micras de diámetro.
Su morfología es variada y su principal característica son las
granulaciones intracitoplasmáticas metacromáticas, es decir,
que cambian de color al añadir la tinción; con azul de toluidi-
na se tiñen de rojo púrpura (5).

Dichas células se distribuyen por todo el organismo (6).
Existe actualmente controversia en relación a su ontogenia del
mastocito. Se acepta su origen en la célula madre hematopo-
yética multipotencial expresada por CD34 antígeno (7).

Han sido múltiples las clasificaciones, pero recientemen-
te (2) se ha presentado un consenso de clasificación de esta
enfermedad en cinco diferentes categorías: I-Mastocitosis
cutánea, II-Mastocitosis sistémica con o sin afectación de la
piel, III-Mastocitosis en asociación con desórdenes hemato-
lógicos con o sin alteración de la piel, IV-Linfadenopatía
mastocítica con eosinofilia con o sin alteración de la piel y
V-Leucemia de células de mastocitos. Así en nuestro caso
quedaría englobado en el Grupo II, mastocitosis sistémica
con afectación de piel (telangiectasia eruptiva perstans)
correspondiente al grupo de mastocitosis indolente de la
antigua clasificación (5).

La mastocitosis cutánea presenta varias formas clínicas
entre ellas cabe destacar la urticaria pigmentosa, papulosa,
mastocitomas solitarios, ampollosa, mastocitosis cutánea
difusa y telangiectasia macular eruptiva perstans (TMEP),
siendo la primera la de mayor frecuencia. Es característicos la
urticaria de las lesiones al frotar llamado signo de Darier,
excepto en la TNMEP. Aproximadamente un 4-5% de masto-
citosis cutánea tienen afectación sistémica (2,3). Esta paciente
presentaba la forma de TMEP.

La afectación ósea, como debut de la MS, sucede en el
28% de los casos según el estudio de Travis (6), siendo dolo-
rosa en el 19% de las mismos. Existen alteración radiológica
en la serie ósea en el 76%. Afectándose principalmente pelvis,
costillas, vértebras, cráneo y huesos largos. Las formas descri-
tas pueden ser escleróticas, osteopénicas y mixtas, pudiendo a
su vez ser difusas o circunscritas, siendo esta última tres veces
más frecuentes y comporta mejor pronóstico. En nuestro caso
encontramos lesiones de tipo osteosclerótico y si que pudimos
observar una distribución universal (8,9).

Las formas osteopénicas están mediatizadas por la hepari-
na y prostaglandinas liberadas por los mastocitos, y presentan
una menor infiltración medular por los mastocitos que las for-
mas osteoescleróticas. La histamina, por le contrario juega un
papel importante en las formas osteoscleróticas y en la fibro-
sis medular. En ocasiones esta última forma puede hacer des-
pistar al clínico pensando en otros diagnósticos diferenciales
como metástasis, enfermedad de Paget, etc. (8,9).

Los patrones gammagráficos en la afectación ósea son
múltiples; normal, unifocal, y difuso. En nuestro caso, la gam-

magrafía fue de super scan, es decir afectación difusa de todo
la estructura ósea. Hemos de decir que la gammagrafía ósea se
utiliza más como marcador de actividad y seguimiento, por
ser la técnica más sensible (10,11).

La afectación de la médula ósea acontece en el 90% de las
MS. El modelo de afectación medular puede establecer dife-
rencias en cuanto al pronóstico. En nuestro caso existía una
importante afectación medular (12).

La alteración hepática es frecuente. Se han descrito hepa-
tomegalia y elevaciones de las pruebas analíticas hepáticas.
La biopsia hepática viene a demostrar infiltración mastocita-
ria, fibrosis periportal y es raro el desarrollo de la cirrosis. La
esplenomegalia sucede en el 41%, habitualmente por infiltra-
ción mastocitaria. Es poco frecuente la aparición de adenopa-
tías (13-15).

Las alteraciones hematológicas más frecuentes son ane-
mia, leucocitosis, trombopenia. Cerca del 10% aparecen eosi-
nofilia (16).

Para el diagnóstico aparte de los aspectos clínicos es la
medición de los productos degranulados por los mastocitos
ayudan al diagnóstico. La determinación más empleada es la
medición de histaminuria y de forma más específica, sus
metabolitos en orina (N-Metil-imidazol acético y N- Metil-
histamina); no es una técnica específica, ya que los niveles
elevados pueden ser detectados en otras entidades. También
últimamente se están determinando la enzima tryptasa en san-
gre y los metabolitos de prostaglandinas D2 -9alfa, 11beta-
d i h i d r o x y - 1 5 - o x o - 2 , 3 , 1 8 , 1 9 - t e t r a n o r p r o s t - 5 - e n e - 1 , 2 0 - d i o i c
acid- en orina, por desgracia estas pruebas no son viables en la
rutina diaria No obstante será la biopsis de piel y/o de los
órganos afectos quienes revelen la enfermedad. En nuestro
caso fue la biopsia de la cresta iliaca y punción esternal las
que confirmaron el diagnóstico (17-19,20).

El tratamiento de la MS es sintomático. Se debe prevenir
los agentes que degranulen a los mastocitos como estímulos
físicos –strees, cambios térmicos, traumatismos–; calcio; toxi-
nas bacterianas; fármacos : –aspirina, AINEs, alcohol, morfi-
na, codeína, polimixina B, tiamina, quinina, contraste radioló-
gico, interferón, etc.–; nuestra enferma le habían comentado
que padecía un proceso alérgico a los AINEs, pero quizá
podía ser más el estímulo que desencadenaría una degranula-
ción de los mastocitos (16).

Los antihistamínicos antiH1 para el prurito y el flush y
anti H2 para las manifestaciones gástricas o duodenales. Tam-
bién, se han empleado los inhibidores de la degranulación del
mastocito, cromoglicato disódico y ketotifeno (17).

Conocido el papel de las prostaglandinas en la patogenia
de los síntomas, se ha utilizado la aspirina, inhibidor de la sín-
tesis de las mismas. Se debe premedicar con antihistamínicos
H1 y H2, comenzando con dosis bajas, aumentando posterior-
mente las dosis hasta la mejoría de los síntomas o la aparición
de toxicidad (5).

El PUVA es útil en las formas cutáneas (21) Los esteroi-
des se han empleado en forma tópica en la urticaria pigmento-
sa y por vía oral en cuadros de malaabsorción y ascitis refrac-
taria. Los pulsos de metilprenisolona se ha demostrado útiles
en la clínica del flush. El clorambucil (21) se ha demostrado
eficaz en las formas osteoscleróticas sin otros datos de afecta-
ción visceral. En la leucemia por mastocitos se han descrito
múltiples tratamientos quimioterápicos con malos resultados.
Recientemente se ha descrito el uso de interferón alfa-2b en el
tratamiento de la forma maligna (23).
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Los criterios de severidad o malignidad son los siguientes:
la ausencia de urticaria pigmentosa, la presencia de ulcus pép-
tico rebelde al tratamiento, la presencia de hepatoesplenome-
galia, anemia de menos de 8 g/dl, la asociación con alteracio-
nes hematológicas, más de un 10% de mastocitos atípicos en

sangre periférica (leucemia de células cebadas) y/o infiltración
difusa de la médula ósea por mastocitos atípicos (2,6,15,
16,20). En nuestro caso y en la actualidad no presenta criterios
de mal pronóstico, su evolución es favorable y sólo ha requeri-
do como tratamiento la administración de ketotifeno.
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