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Cutaneous mastocytosis and multiple halo nevi

El nevus de Sutton o halo nevus se caracteriza por el desarrollo de un halo acrómico alrededor de uno 
o varios nevus melanocíticos pigmentados. Las mastocitosis comprenden un grupo heterogéneo de 
enfermedades que se caracterizan por la acumulación anormal de mastocitos en uno o varios órganos. 
Se reconocen dos tipos: sistémica y cutánea. Dentro de las cutáneas las más frecuentes son la urticaria 
pigmentosa y el mastocitoma solitario. Presentamos el caso de un niño de 12 años que presenta lesio-
nes compatibles con halo nevus y urticaria pigmentosa. 

Sutton’s nevus or halo nevus is characterized by the development of an achromic halo around one or 
more pigmented melanocytic nevi. Mastocytosis comprise a heterogeneous group of diseases charac-
terized by the abnormal accumulation of mast cells in one or more organs. Two types are recognized: 
systemic and cutaneous. Among the cutaneous ones, the most frequent are urticaria pigmentosa and 
solitary mastocytoma. We present the case of a 12-year-old boy who presented with lesions compatible 
with halo nevi and urticaria pigmentosa.

Cómo citar este artículo: Vera Sáez-Benito MC, Romagosa Sánchez-Monge B, de Dios Javierre B. Mastocitosis cutánea y halo nevus múltiples. 
Rev Pediatr Aten Primaria. 2020;22:387-90.

INTRODUCCIÓN

Los nevos son motivo frecuente de consulta, espe-
cialmente cuando sufren algún cambio en su as-
pecto. Uno de esos cambios es la aparición de un 
halo blanco alrededor de una lesión névica preexis-
tente. Es el denominado halo nevo o nevo de 
Sutton. Comentamos el caso de un niño previa-
mente diagnosticado de urticaria pigmentosa que 
presenta múltiples lesiones compatibles con halo 
nevus en tronco. 

CASO CLÍNICO

Niño de 12 años diagnosticado a los cuatro meses 
de edad de mastocitoma de 1 × 0,5 cm tras confir-
mación por biopsia. Desde entonces, aparición 
progresiva de lesiones cutáneas hiperpigmenta-
das y algo sobreelevadas, de milímetros de diáme-
tro, generalizadas por todo el cuerpo e igualmente 
etiquetadas de mastocitos cutánea (urticaria pig-
mentosa).
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A los diez años presenta lesión compatible con 
halo nevus, contándose a los 12 años 17 de estas 
lesiones en el tronco y las extremidades superio-
res. Los nevus no son sospechosos de malignidad y 
se realiza controles anuales en dermatología. El 
niño no refiere prurito y no precisa tratamiento. 
(Figs. 1-3).

El niño, por lo demás, se encuentra asintomático y 
en las analíticas realizadas hasta el momento se 
descartan alteraciones significativas: bioquímica 
general con perfil hepático, iones, función tiroidea, 
proteínas totales y albúmina, proteína C reactiva, 
triptasa, serologías frente a hepatitis B y C, proteino-
grama y hemograma normales (salvo por eosinofi-
lia del 11% con valor absoluto normal: 600/mm3).

DISCUSIÓN

Los nevus melanocíticos son una proliferación be-
nigna de melanocitos; aunque aproximadamente 
el 1% de los recién nacidos van a presentar un ne-
vus congénito, habitualmente se desarrollan du-
rante la infancia y adolescencia y su número se 
estabiliza hacia los 25 años. 

La gran mayoría de los nevus no requieren extirpa-
ción, a excepción del nevus melanocítico congéni-
to gigante y los nevus clínicamente atípicos1.

En cuanto a los factores de riesgo de aparición y 
multiplicación de los nevus, uno de los más clara-
mente relacionados es la radiación ultravioleta. La 
exposición solar aumentada, en combinación con 
los fototipos I y II (ojos claros, piel clara, pelo rubio 
o pelirrojo) influyen en un mayor número de nevus 
y en el riesgo aumentado de transformación ma-
ligna. Otros factores de riesgo son la depresión in-
munitaria y el factor genético en cuanto a la pro-
babilidad de una transmisión familiar de un 
fenotipo névico1.

El nevus de Sutton o halo nevus se caracteriza por 
el desarrollo de un halo acrómico circular alrededor 
de uno o varios nevus melanocíticos pigmentados 
que progresivamente van desapareciendo, dejando 
un área despigmentada de aspecto vitiligoide1. 
Puede presentarse como lesión única, escasas o 

Figura 1. Halo nevus en diferentes estadios de 
evolución y mastocitosis cutánea tipo urticaria 
pigmentosa

Figura 2. Halo nevus en diferentes estadios de 
evolución y mastocitosis cutánea tipo urticaria 
pigmentosa

Figura 3. Halo nevus en diferentes estadios de 
evolución y mastocitosis cutánea tipo urticaria 
pigmentosa
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múltiples (hasta en un 50% de los casos) y de apa-
rición simultánea o sucesiva2. Suelen localizarse en 
el tronco y aparecer entre los 10 y los 20 años1-3 
como es el caso de nuestro paciente. Su anchura no 
suele exceder los 10 milímetros3.

La lesión inicial suele ser un nevo melanocítico ad-
quirido (principalmente de la unión) pero excep-
cionalmente se ha descrito asociado a nevo mela-
nocítico congénito, nevo azul, nevo de Spitz, nevo 
verrucoso, mancha mongólica, neurofibroma, pun-
to rubí incluso melanoma. En los últimos casos ci-
tados se prefiere el nombre de fenómeno halo2,3.

Se trata de un fenómeno autoinmunitario cuya fi-
nalidad sería la de eliminar las células del nevus3. 
La lesión névica inicial determinaría un cambio in-
munológico con la producción de anticuerpos con-
tra antígenos presentes en las células névicas y en 
los melanocitos. Pero la principal responsable de la 
apoptosis de las mencionadas células es la inmu-
nidad celular con los linfocitos T CD8. Los melano-
citos próximos son los afectados, aunque a veces 
también los alejados, explicando el vitíligo asocia-
do hasta en un 30% de los pacientes. Esta respues-
ta inmune se mantendría hasta eliminar total-
mente el elemento antigénico que la desencadenó 
(la lesión névica). Los cambios inmunológicos se 
traducen en la aparición de la mácula acrómica en 
torno a la lesión inicial. Esto es seguido por la hipo-
cromía y desaparición de la lesión central. La terce-
ra etapa es la repigmentación en grado y periodo 
variables de la periferia al centro2. El proceso es 
autolimitado y el área puede volver a pigmentarse 
después de 1-3 años, aunque no es raro que persis-
ta indefinidamente3.

Con respecto al diagnóstico diferencial, el melano-
ma maligno es el más importante. Para ello es 
orientadora la característica del halo: simétrico y 
regular en el nevo, irregular y asimétrico en el me-
lanoma. Importan también las características de la 
lesión pigmentada, que debe ser evaluada de 
acuerdo con la regla del ABCD (asimetría, bordes, 
color, diámetro), pero la anatomía patológica es 
decisiva para el diagnóstico final2.

Otro diagnóstico diferencial, en los casos en los que 
la reacción inflamatoria sea tan intensa que pro-

duzca una apariencia de eccema dentro y alrededor 
del nevus melanocítico, es el nevo de Meyerson, 
que presenta un halo eritematoso descamativo e 
histológicamente es una dermatitis espongiótica 
sin pérdida de melanocitos. El nevo acrómico tam-
bién debe ser diferenciado, pero estos son general-
mente congénitos, segmentarios y unilaterales2,3.

Es importante precisar que el nevus halo es un fe-
nómeno benigno que no requiere escisión a menos 
que el nevus residual presente un aspecto atípico,3 
que esta despigmentación se produzca de forma 
irregular o se dé en adultos1. Se debe realizar una 
exploración mucocutánea completa en busca de 
lesiones atípicas que deberán ser extirpadas y ana-
lizadas histológicamente. Las lesiones típicas de-
ben ser controladas periódicamente y, si hubiera 
dudas, tratadas como las atípicas. La fotoprotec-
ción es importante en el control de estos pacientes. 

Según algunos autores, debe extirparse el nevo que 
desencadenó el fenómeno autoinmune2.

En cuanto a la mastocitosis, constituye un grupo 
de enfermedades caracterizado por una prolifera-
ción anormal de mastocitos en distintos tejidos, 
que pueden localizarse en la piel, de forma focal, 
como el mastocitoma solitario, o diseminada, 
como la mastocitosis cutánea difusa, la telangiec-
tasia macularis eruptiva perstans y la urticaria pig-
mentosa, o a nivel sistémico. Las formas de masto-
citosis más frecuentes son el mastocitoma solitario 
y la urticaria pigmentosa4.

El mastocitoma solitario representa aproximada-
mente el 10% de los casos de mastocitosis cutá-
nea. Se describe como una o varias lesiones ovala-
das, con una superficie lisa o “en piel de naranja”, 
normalmente localizadas en las extremidades o el 
tronco4.

En el diagnóstico diferencial de la mastocitosis re-
sulta fundamental el signo de Darier, que es patog-
nomónico y positivo en más del 90% de los casos, y 
produce una urticación más o menos intensa con 
el roce de su superficie4.

El mastocitoma solitario aparece en dos picos de 
edad, el primero antes de los seis meses de vida y 
el segundo en la edad adulta. Normalmente, el 
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mastocitoma solitario en la infancia se resuelve 
espontáneamente durante los primeros años de 
vida4.

Un 10% de los pacientes con mastocitosis presenta 
una localización distinta a la cutánea: óseas, hepa-
toesplenomegalia, aparato gastrointestinal, siste-
ma hematopoyético y ganglios linfáticos, entre 
otros órganos y sistemas. Se trata de mastocitosis 
sistémicas. Si se encuentran lesiones cutáneas, no 
está indicada la realización de pruebas comple-
mentarias para buscar mastocitosis en otras loca-
lizaciones, a no ser que existan manifestaciones 
sistémicas4.

La mastocitosis cutánea difusa es la forma menos 
frecuente y más grave dentro de las mastocitosis 
cutáneas. Existe una infiltración difusa de masto-
citos en la dermis. Clínicamente aparece un engro-
samiento progresivo de la piel, prurito y afectación 
sistémica por degranulación de mastocitos5.

La urticaria pigmentosa generalmente se mani-
fiesta como una dermatosis maculopapular con 
diferentes tonos de café, diseminada, que respeta 
cara, palmas y plantas. El signo de Darier es positi-
vo y suele aparecer en la infancia tardía6.

El diagnóstico es clínico, basado en el hallazgo de 
afección cutánea en cualquiera de sus formas clí-

nicas y se corrobora con la presencia de un infiltra-
do de mastocitos en el estudio histopatológico6.

Existen factores desencadenantes de la degranula-
ción de los mastocitos, con la consiguiente reac-
ción urticariforme, que pueden producir anafilaxia 
y shock. Algunos de estos son: los cambios bruscos 
de temperatura, los traumatismos o la fricción, el 
ejercicio, el calor, el estrés, algunos alimentos como 
el chocolate o las nueces, o medicamentos como la 
aspirina y los antiinflamatorios no esteroideos4.

No se dispone de una técnica curativa, se opta por 
un tratamiento conservador, sintomático y dirigido 
a evitar los desencadenantes de episodios de de-
granulación mastocítica. Se utilizan antihistamíni-
cos H1 y H2 para la reducción del prurito, la forma-
ción de ampollas y la sintomatología en general. La 
terapia con corticoides se emplea en mayores de 
dos años. También podemos recurrir a estabiliza-
dores de los mastocitos4,6. En un mínimo porcenta-
je de pacientes, la placa tiene una actividad lo sig-
nificativamente alta que requiere la extirpación 
quirúrgica de la misma4.
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