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RESUMEN

El aumento en el numero total de inastocitos es conocido
como mastocitosis. Las manifestaciones cutaneas de esta rara
enfermedad han sido reconocidas por mas de 100 afos, sin
embargo en la década pasada se desperté un gran interés sobre
la importancia del rol de mastocito en la salud y en la enfermedad.

Se realiza una revisién actualizada sobre los aspectos
fisiolédgicos del mastocito y se analizan los aspectos clinicos, la
clasificacion y el tratamiento de la mastocitosis

SUMMARY

The increase in the total nmnber of mast cells is known as
mastocytosis. The cutaneous features of this rare group of
disease babe been known for over a century however, the last
decade has shown growing interest on the role of mast cells in
health and disease.

We present on updated overview of the physiology of these
cells and the clinical aspects, classiflcation and treannent of
mastocytosis.

MASTOCITOSIS

Mastocitosis es el nombre general
para un grupo de sindromes clinicos
cuyos signos y sintomas se deben a la
infiltracion de varios 6rganos y tejidos
por un gran numero de mastocitos y
los efectos farmacolégicos producidos
por la liberacion de gran cantidad de

mediadores  quimicos por estas
células.’
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Hospital

La localizacion mas frecuente es
la piel, el tracto gastrointestinal, higa-
do, bazo, ganglios linfaticos y hueso.?

Desde el punto de vista historico,
en 1869, Nettleship y Tay descu-
brieron las manifestaciones cutaneas
de las mastocitosis como una forma
de Urticaria. Sangster sugirio el tér-
mino de Urticaria Pigmentosa en
1878, y en 1887 Unna noté Ila
presencia de mastocitos en las lesio-
nes cutaneas. Cincuenta afios mas
tarde, Sézary y colaboradores desig-
naron Urticaria Pigmentosa como
"Mastocitosis". En 1949, Ellis not6 la
afectacion sistémica en un reporte de
los hallazgos de una autopsia de un
nifo con mastocitos en piel, higado,
bazo, médula 0&sea, pancreas vy
ganglios linfaticos. 34
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CONSIDERACIONES GENERALES
SOBRE EL MASTOCITO

El mastocito, desde su
identificacion a finales del siglo XIX ha
captado considerable interés
cientifico y ha llegado a ser recono-
cido por su capacidad para generar
y secretar unasvariedad de mediado
res quimicos.

Hasta la fecha estudios compa-
rativos experimentales indican una
significativa semejanza entre el mas-
tocito de roedores y el humano; la
informacién obtenida hasta el presente
es el reflejo de las observaciones en
ambas poblaciones.>®

Los mastocitos en el cuerpo
humano se encuentran normalmente
distribuidos a través de diferentes
organos, con una relativa predilecciéon
por tejidos que sirven como
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puertas de entrada de sustancias
externas como la piel, tracto respira-
torio superior e inferior y tracto gas-
trointestinal® y a la inversa, relativa-
mente pocos mastocitos residen dentro
del higado humano normal, bazo,
médula ésea o ganglios linfaticos.

Diferentes métodos han sido
empleados para cuantificar mastocitos
humanos en secciones histolégicss de
piel normal. Usando técnicas de
enumeracion directa, entre 7.000 y
10.000 mastocitos por mm?® han sido
reportados en dermis normal. 56

Desde el punto de vista morfol6-
gico el mastocito varia en su forma,
puede ser ovoide, en huso o con una
configuracién como "renacuajo".’,” El
nicleo es redondo u oval y el
citoplasma  contiene todos los
organelos celulares y ademas nume-
rosos granulos citoplasme’aticos.7

En la mayoria de los o6rganos
incluyendo la piel, los mastocitos se
localizan generalmente concentrados
alrededor de los vasos sanguineos,
linfaticos, nervios y tejido glandular.” A
través de diversos estudios se ha
demostrado que el mastocito del tejido
conectivo, se encuentran en mayor
numero inmediatamente por debajo de
la unién dermo-epidérmica, y su
concentracion disminuye
progresivamente hacia la profundidad
de la dermis; el tejido celular
subcutaneo contiene relativamente
pocos mastocitos y estas células
normalmente no se encuentran en la
epidermis."®

Ha existido controversia acerca
del origen del mastocito, se pensé que
proviene de células mesenquimatosas
perivasculares no diferenciadas, sin
embargo, recientes evidencias
sugieren que la médula ésea es el
tejido de origen. Esta teoria esta
basada por las similitudes entre los
baséfilos y el mastocito,’ y en las
observaciones en ratones con defi-
ciencia genética de mastocitos en los
que posterior a un transplante de
médula 6sea presentan un numero
normal de mastocitos. "
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En afios recientes, se ha acumu-
lado abundante informacion sobre la
estructura y la funcion del mastocito;
estudios realizado en roedores indican
que existen 2 poblaciones
fenotipicamente distintas de mastoci-
tos, las cuales han sido denominadas
mastocitos del tejido conectivo (MCrc)
y mastocitos mucosos (MCw) y estan
presentes en el mismo animal; '
posteriormente la heterogenicidad del
mastocito humano fue documentada
en varios estudios realizados desde
1986."> El reconocimiento de la
existencia de diferentes tipos de
mastocitos en humanos y en tejido de
raton ha surgido como un importante
concepto para entender la biologia del
mastocito. '?

Los 2 tipos distintos de mastocitos
han sido identificados por medio del
estudio de la composicion de sus
granulos, realizados por técnicas
inmunohistoquimicas y de microscopia
electréonica, un tipo de células que
contienen quimasa vy triptasa (MCrc) y
el otro tipo son células que contienen
solamente  triptasa  (MC7),"* que
corresponderian a los mastocitos del
tejido conectivo (MCtc) y a los
mastocitos Mucosos (MCwm)
respectivamente. La Tabla N° 1
resume las caracteristicas de MCTC
(mastocito del tejido conectivo) y MCr
(mastocito mucoso)."?

El MCt predomina en el pulmoén y
la mucosa intestinal, asi como los
MC+c en la submucosa intestinal y la
piel.5’12 La selectiva diferencia de MCr
en intestino de sujetos con SIDA o
inmunodeficiencias congénitas,

sugiere la asociacion del linfocito T en
la proliferacion o maduracion del MCr."
Desde el punto de vista ultraestructural
los granulos de MCyc son grandes y
homogéneos con una estructura
cristalina, y tienen cantidades
significativas de histamina a diferencia
de los MCt cuyos granulos tienen
discretas  convolutas sin  patrén
cristaino y bajo contenido de
histamina.”®'* Los MCrc de la piel
liberan histamina en respuesta a
secretagogos como el compuesto
48/80, morfina y hormona gastrina.‘g’12

Las diferencias funcionales y far-
macoldgicas entre estos dos tipos de
mastocitos son importantes para
entender la patogenia y el desarrollo de
terapias para las enfermedades
alérgicas. Un ejemplo de esto es el uso
de cromoglicato de sodio ampliamente
usado en el tratamiento de asma, rinitis
alérgica y conjuntivitis alérgica; que
produce una inhibicion de la
degranulacién del mastocito y de
liberacion de mediadores quimicos,
inhibiendo la liberacion de histamina en
forma discreta en los MCr pero no
inhibe la liberacion de histamina en las
células MCrc."

Se cree que la diferencia de estos
dos tipos de mastocitos que derivan de
un precursor comun se deba a
influencias del tejido especifico que lo
rodea.

Los mastocitos generan una va-
riedad de potentes moléculas farma-
colégicamente activas capaces de
modular numerosos eventos fisiolo-
gicos e inmunoldgicos.

Caracteristicas

TABLA N°1

MCTC MCT

Distribucion en los tejidos

Contenido de proteasas
Dependencia de linfocito T
Morfologia de los granulos

Pulmén, mucosa
gastrointestinal

Piel, submucosa
gastrointestinal

Triptasa/quimasa Triptasa
No si
Gelatinoso Convolutas
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Dos tipos de sustancias regula-
doras han sido identificadas:

a) Mediadores asociados a granu-
los en un estado preformado.

b) Mediadores que se forman
cuando el mastocito se activa (Ver
Tablas N° 2y 3)5.6.12,15

La estimulacién de los mastocitos
para la liberacion de mediadores
puede ser por mecanismos inmuno-
l6gicos y no inmunolc"gicos.16 Quizas el
mas relevante clinicamente de estos
mecanismos es la interaccién de
antigenos y moléculas de IgE unidos a
los receptores de membrana de la
superficie del mastocito; esta unién
induce numerosos cambios
bioquimicos que producen de-
granulacion del mastocito.® Un se-
gundo mecanismo inmune envuelto en
la estimulacion del mastocito son las
anafilotoxinas y complemento (Cs,,
C,1a Y Csa), otro es la proteina basica
mayor derivada de eosinéfilos (MBP)
(ver Tabla N° 4).°'? Existen otros
agentes no inmunoldgicos capaces de
estimular la liberacién de mediadores
de los mastocitos (ver Tabla N° 5).°

TABLA N° 4

MECANISMOS INMUNOLOGICOS

Mediados IgE
Anafilotoxinas (C 3a, Coa y C5a)
Linfoquinas

Proteina basica mayor de eosindfilos

TABLAN° 5
MECANISMOS NO INMUNOLOGICOS

Drogas: Aspirina, alcohol, morfina, codeina, otros narcéticos, po-
limixina B, anfotericina B, tiamina, D-tubocurina, quinina, AINE,

vancomicina.

Medios de radiocontraste

Estimulos fisicos: Calor, luz, luz solar, friccién.
Nucleétidos (ATP, ADP).

Venenos

Toxinas bacterianas

TABLA N° 2
MEDIADORES PREFORMADOS DE LOS MASTOCITOS

El rol del mastocito desde el punto
de vista fisioldgico se encuentra en el
mecanismo de defensa inmune
primaria y estudios mas recientes

Histamina
Factor quimiotactico de neutrofilos

Heparina
Enzimas

Triptasa
Quimotriptasa
Arylsulfatasa

Hexosaminidasa
Glucorinidasa

Factos quimiotactico de eosinofilos de anafilaxis

sugieren que son capaces de tener
actividad tumoricida.’?

Aunque su presencia en la dermis
ha sido reconocida desde hace algun
tiempo, ha sido poco apreciada, la
importancia de los mastocitos en
enfermedades inflamatorias de la piel
como en la Urticaria, dermatitis
atdpica, penfigoide ampollar y
mastocitosis.'®

INCIDENCIA Y CLASIFICACION

El reconocimiento de esta

TABLAN° 3 enfermedad usualmente estd basada
MEDIADORES FORMADOS AL ACTIVARSE LOS MASTOCITOS en sus manifestaciones cutaneas,
cerca del 90% de los pacientes re-
portados con mastocitosis tienen
PDG2 lesiones cutaneas.”” Sin embargo, la
HETE, LTB4 real prevalencia de pacientes con
LTC4 mastocitosis puede ser subestimada,
LTD4 puesto que hay pacientes con mani-
LTE4
Citoquinas
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festaciones cardiovasculares y sin
manifestaciones cutaneas.® Aunque
las lesiones cutaneas prevalecen en
nifos, las manifestaciones viscerales
no estdn comunmente asociadas en
esta etapa de la vida.® Ha sido esti-
mado que uno de cada 1.000 a 8.000
pacientes evaluados en una consulta
de dermatologia tenian manifestacio-
nes cutaneas de este tipo de patolo-
gia.""® Las mastocitosis no tienen
predilecciéon por sexo o raza. Raros
casos familiares y afectacion de
gemelos monocigotos han sido re-
portados, estudios de HLA no han
sido correlacionados con la
expresion de la enfermedad.®

La clasificacion propuesta por
Travis, et al en 1988 posterior a la
revision de 58 casos de pacientes
con mastocitosis es la mas
aceptada y es la utilizada por el
National Institute of Health en U.S.A.
(ver Tabla N° 6) >'6

Existen otras clasificaciones
como la de Soter de la escuela
de medicina de la Universidad de
New York (ver Tabla N° 7).

A continuacion nos referiremos a

las manifestaciones clinicas de las
mastocitosis, especificamente a las
manifestaciones cutaneas, describi-

remos la urticaria pigmentosa (UP),
mastocitoma, la enfermedad difusa y
eritrodérmica y telangiectasia macular
eruptiva perstans (TMEP).

URTICARIA PIGMENTOSA

Es la forma mas comun de
lesion cutanea en pacientes con
mastocitosis, se observa como ma-
culas rojo-pardas, papulas y/o pla-
cas. Las lesiones se presentan con
una distribucion generalizada y al azar,
ellas pueden formar grupos teniendo
una apariencia de empedrado.’ Se
puede observar eritema, edema vy
formacion de ampollas sobre lesiones
de UP, particularmente cuando la
enfermedad es de inicio
temprano.m,19 Después de los 10
afios de edad, las ampollas no apa-
recen y las lesiones tienden a ser
mas pequefias y mas numerosas.'®
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1. Mastocitosis indolentes

1. Mastocitosis con un desorden
hematoldgico

Ill. Leucemia de mastocitos

TABLA N° 6

CLASIFICACION DE MASTOCITOSIS

A

moowp

IV. Mastocitosis linfodenopatica con eosinofilia
(con o sin UP) (Mastocitosis agresiva)

Sélo cutanea
Urticaria pigmentosa (UP)
Mastocitosis cutanea difusa
Sistémica
Médula ésea
Gastrointestinal (con o sin UP).

Desoérdenes dismielopoyécticos
Desoérdenes mieloproliferativos

Leucemia aguda no linfatica
Linfoma maligno
Neutropenia cronica

TABLAN°7

CLASIFICACION DE MASTOCITOSIS

Mastocitosis cutanea A.

1. Mastocitosis sistémica A

Mastocitoma solitario
B. Lesiones generalizadas

1.- Urticaria pigmentosa
2.- Telangiectasia macular eruptiva perstans
3.- Eritrodérmica o formas difusas

Infiltracion de varios érganos

con o sin afectacion cutanea
B. Efectos farmacolégicos

por liberacién de mediadores
C. Leucemia de mastocitos
D. Desérdenes linfoproliferativos

Las lesiones de UP tienden a estar
en mayor cantidad en el tronco,
aunque pueden afectar todas las areas
de la piel, incluyendo las membranas
mucosas. Las palmas, plantas, cara y
cuero cabelludo a menudo estan libres
de lesiones. Telangiectasias, petequias
0 equimosis pueden ocurrir en las
lesiones o en piel normal adyacente.16

Prurito, dermografismo y la
presencia de signo de Darier (Habdn y
eritema luego de frotar enérgicamente
una lesién) son hallazgos adicionales
del complejo sintomatico.™'®

Un signo de Darier positivo puede
estar acompafiado por formaciéon de
ampollas con hemorragia, particu-
larmente en nifios. Flushing ha sido
reportado que ocurre en 17 a 36% de
pacientes con UP, aunque algunos
estudios fallan en definir la extensién
de la afectacion sistémica.'®

Travis et al, reportaron que la
ausencia de UP es un hallazgo de
pobre prondstico en J)acientes con
mastocitosis sistémica.’

Del 10 a 70% de pacientes con
UP pueden tener infiltracion de mas-
tocitos en otros érganos y asi produ-
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cir manifestaciones sistémicas. La
médula 6sea parece ser el sitio mas
frecuentemente involucrado. En una
evaluacion de 35 pacientes adultos
con UP, 46% tenian un aumento focal
en el ndmero de mastocitosis en
médula &sea. Las lesiones de UP
pueden aparecer desde el nacimiento
0 en la infancia con un tiempo medio
de aparicion de 2,5 meses y estan
presentes en 80% de los individuos
afectados en los primeros 6 meses de
vida. Después de los 6 afios el tiempo
medio de inicio de la UP fue de 6,5
afios, la mayoria de los pacientes no
tienen asociacion familiar." En un
estudio realizado no aparecieron
manifestaciones sistémicas en 34
pacientes con UP durante un tiempo
de 27 afios de seguimiento. En otros
reportes, lesiones cutaneas
precedieron la enfermedad sistémica
con un promedio de 12 afos. Cuando
UpP aparecié en la infancia,
aproximadamente la mitad de los
pacientes experimentaron resolucion
en la adolescencia y sélo persistieron
maculas pigmentadas brillantes.
Lesiones que aparecen después de los
10 afos tienden a mantenerse
sintomaticas."®

MASTOCITOMA

Aunque el mastocitoma puede
estar presente al nacimiento, la ma-
yoria aparecen en los tres primeros
meses de vida, y raramente son
descritos en adultos. Las lesiones son
pocas en numero y pueden ser
solitarias o multiples presentandose
como una macula, placa o ndédulo;
pueden estar presentes ampollas. La
mayoria de las lesiones estan locali-
zadas en las extremidades, y no en
palmas o plantas. En muchos casos,
las lesiones involucionan esponta-
neamente, pero en un estudio seguido
por 3 afos, de 7 casos, ninguno
desaparecio.'®

ENFERMEDAD DIFUSA'Y
ERITRODERMICA

Mastocitosis cutanea difusa
(MCD), es una forma rara que gene-
ralmente esta presente antes de la
edad de 3 afios y envuelve todo el

tegumento cutaneo; la piel puede
aparecer normal o tener un color
amarillo-rojizo como piel de naranja.
1% papulas amarillentas que parecen
xantomas y pseudoxantomas elasticos
han sido descritos como mastocitosis
pseudoxantomatosa o xantelasmoide.
Una forma eritrodérmica generalizada
de MCD esta manifestada por edema
difuso e infiltracion de la piel con
consistencia pastosa; la presencia de
dermografismo con formacién de
ampollas hemorragicas son comunes.
Ampollas extensas, las cuales pueden
romperse dejando erosiones y costras,
puede ser la primera presentaciéon en
un infante quien luego desarrolla MCD.

Las mastocitosis ampollar puede
ocurrir en el nacimiento, y es impor-
tante considerar esta enfermedad para
el diagndstico diferencial con otros
desordenes neonatales que cursan
con ampollas.

Aunque MCD usualmente se re-
suelve espontaneamente entre los 15
meses y 5 afios de edad, estos nifios
tienen un riesgo de complicaciones
como flushing, hipotensién, shock y
muerte; diarrea 'y otras ma-
nifestaciones  gastrointestinales vy
casos ocasionales estan asociados
con sangramiento intestinal.'®

TELANGIECTASIA MACULAR
ERUPTIVA PERSTANS

Esta forma rara de mastocitosis ha
sido tradicionalmente limitada a piel y
ocurre principalmente en adultos
muchos de los pacientes originales
eran mujeres obesas en edad media.
Las maculas telangiectaticas rojas,
generalizadas, tienen fondo de color
que va de pardo a marrén. Las
lesiones individuales son de 2 a 6 mm
de diametro g son de forma y bordes
no definidos.®>'® Los sitios se tornan
edematosos cuando enrojecen. Es raro
encontrar prurito, y formacion de
lesiones purpuricas y ampollas.
Pueden coexistir TMEP con UP en un
mismo paciente. En casos aislados,
esplenomegalia, y manifestaciones
radiogréaficas dseas sugieren que esta
forma rara de
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mastocitosis puede tener hallazgos
sistémicos, 118
MANIFESTACIONES SISTEMICAS

Las manifestaciones sistémicas se
pueden presentar por liberacion de
mediadores quimicos por los
mastocitos de las lesiones cutaneas o
por el gran nimero de mastocitos que
pueden infiltrar otros o6rganos y
producir  manifestaciones  clinicas
especialmente en niflos mayores y
adultos.

Las manifestaciones cutaneas
pueden preceder varios afos antes
que aparezcan signos y sintomas por
afectacion de otros 6rganos. Evidencia
de afeccion multisistémica incluye
nauseas, vomitos, diarrea, dolor
abdominal, pérdida de peso, cefalea,
fatiga, flushing, taquicardia,
hipotension, mareos y sincopes, todo
lo cual puede ser debido a altos
niveles de mediadores quimicos cir-

culantes 'y no  necesariamente
infiltracion de mastocitos en los or-
ganos afectados.’

En algunas ocasiones puede
haber infiltracion de organos sin
afectacion de la piel (Mastocitosis
Sistémica).

Hallazgos crénicos por afectacion
sistémica incluye un sindrome mental
organico acompafiado por
manifestaciones afectivas, disminucion
de la atencidn, irritabilidad, dificultad
en la concentracién, depresion. Son
frecuentes las manifestaciones
gastrointestinales e incluyen
malabsorcién, Ulceras pépticas. Lin-
fadenopatias, hepatomegalia o esple-
nomegalia estan relacionadas con la
infiltracién de estos 6rganos. Mas del
70% de pacientes con mastocitosis
pueden tener lesiones Oseas que se
detecta en las radiografias, dolor éseo
es un hallazgo infrecuente.
Enfermedades malignas asociadas
incluyen varias formas de leucemia y
linfomas, leucemia de mastocitos y
sindromes Iinfadenopéticos.1

DIAGNOSTICO

Las lesiones cutaneas tipicas con
el signo de Darier son patogno-
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moénicas, pero en casos en que el
diagnostico sea dudoso, se debe
realizar una biopsia de piel en las
areas afectadas, en donde se va a
observar un aumento en el numero de
mastocitos, con HematoxilinaEosina no
se pueden observar los granulos
citoplasmaticos, se utilizan
coloraciones especiales como azul de
metileno (Giemsa), azul de toluidina y
alcian con las cuales los granulos
adquieren7 una coloracién  rojo
purpurica.

Puede ser detectado infiltracion
Osea por mastocitos en las radiografias
y se observan areas de osteoporosis y
osteosclerosis motea
da.

El gammagrama o&seo puede
definir las areas con un aumento de
radionucledtidos en ausencia de
anormalidades radiolc')gicas.10

El examen de médula 6sea de-
muestra un aumento en el nimero de
mastocitos.

Histaminuria ocurre en aproxima-
damente 66% de pacientes.

Los niveles de metabolitos de
PGD, y niveles de triptasa estan
elevados pero estos no pueden ser
medidos en todos los laboratorios. ™

TRATAMIENTO

1.- Consideraciones Generales:

Un aspecto importante de la te-
rapia de las lesiones cutaneas de
mastocitosis es evitar los factores
precipitantes incluyendo cambios
de temperatura, friccion, ejercicios
fisicos, ingestion de etanol, y el uso
de antiinflamatorios no esteroideos
(AINE) y analgésicos opiaceos."®

2.- Tratamiento Especifico:

No hay un tratamiento curativo
para la mastocitosis y no hay
documentacién que alguna terapia
disponible altere el curso de la
enfermedad, el tratamiento es
sintomatico, la mastocitosis es
variable en sus manifestaciones

30

y un tratamiento apropiado para un
paciente puede ser inapropia
do para otro .

A continuacion se hara un resumen de
los medicamentos que pueden ser
usados en el manejo de los
mastocitosis.

a) Antihistaminicos: (Bloquean
los receptores Hl 'y H2)
Antihistaminicos H1: Son

administradas" para disminuir la
irritabilidad de la piel y disminuir el
prurito  (Hidroxizina, Doxepin,
Terfenadina y Aztemizole).
Antihistaminicos H2: Como Ia
ranitidina y cimetidina, son usados
para el tratamiento de gastritis y
Ulcera péptica asociado con
mastocitosis y en combinacién con
los antihistaminicos HI se ha obser-
vado disminucion del prurito y de la
formaci(for;0 de lesiones ampollares
en nifios.

Los pacientes con una historia de
anafilaxis debe tener ampollas de
adrenalina para su automedicacion
y estos pacientes deben usar
antihistaminicos HI y H2
profilélcticamen’[e.16’20

b) Esteroides: Se utiliza en las formas
mas severas de mastocitosis,
cuando la enfermedad cutanea es
severa o la malabsorcion o ascitis
llega a ser un problema. Esteroides
tépicos bajo oclusion se ha
asociado con disminucion del
namero de mastocitos y
aclaramiento de las lesiones
cutaneas. 16,20

c) Cromoglicato de sodio: Esta droga
presumiblemente actua por
inhibicion de la degranulacion del
mastocito, se utiliza para disminuir
el prurito y la formacién de habo-
nes, y ademas disminuye cefaleas,
trastornos gastrointestinalesy
dolores 6seos. 16.20

d) Ketotifeno: Se ha reportado
efectos beneficiosos en el prurito y
habones en UP; actua inhibiendo
la degranulacion del mastocito,
bloquea los receptores HI e inhibe
la liberacion de sustancias de
reaccion lenta de los leucocitos
(SRS-A).""®

e) Psoralenos y luz ultravioleta: La
administracion  oral de 8-
methoxypsoralen + luz ultravioleta
A (PUVA) en adultos con UP ha
sido asociado con disminucion del
prurito y formacion de habones,
pero las recaidas ocurren entre 3
y 6 meses después de suspender
la terapia. El uso de PUVA debe
ser reservado para enfermedad
cutanea extensa que no responda
a oftras formas de tratamiento.
Exposicion a la luz natural ha sido
asociado con disminucién de las
lesiones cutaneas en algunos
pacientes, pero estudios
controlados no han sido
reportados.16

f) Nifedipina 'y otros agentes
bloqueantes de los canales de
calcio: En vista de que la
degranulacién del mastocito es un
proceso dependiente de calcio,
son potencialmente beneficiosos;
pero su usO en niflos no es
recomendado por sus efectos
colaterales.”

g) Quimioterapia: Se utiliza en
leucemia de mastocitos (Vin-
cristina, Cytoxan y Prednisona).20

h) Aspirina y otros AINE: Se utiliza
en el ftratamiento de algunos
pacientes con episodios
recurrentes de flushing; pero el
uso de estas drogas se debe
balancear en contra de la
tendencia a agravar los efectos de
la hiperacidez géistrica20 o pre-

cipitar crisis de flushing por
liberacion de mediadores
quimicos.
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CURSO Y PRONOSTICO

La edad de inicio es importante
para determinar el pronéstico. Con inicio
en la nifez, aproximadamente 75% de
pacientes  experimentan  resolucion
espontanea, con mejoria parcial cercana
al 25%. Mastocitoma solitario en la
mayoria de los casos involucionan.
Cuando el inicio ocurre después de la
primera década la enfermedad persiste
en el 90% de los pacientes. Algunos
pacientes han sido seguidos por cerca
de 12 afios sin el desarrollo de
hallazgos sistémicos. Cerca del 15 al
20% de estos con inicio tardio de la
enfermedad puede desarrollar
trastornos sistémicos.""
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