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Cutaneous mastocytosis: pediatric approach to solitary mastocytoma

La mastocitosis cutánea es una enfermedad infrecuente caracterizada por la proliferación clonal de 
mastocitos limitada a la piel, predominante en la edad pediátrica. El mastocitoma solitario es la 
segunda variante más frecuente y presenta curso benigno y autolimitado, por lo que su reconocimiento 
clínico es clave para evitar estudios invasivos innecesarios. Presentamos una paciente de 1 año y 6 
meses, previamente sana, con lesión cutánea única lumbar de inicio en los primeros meses de vida. 
Presentó mácula-placa eritemato-marrón con ampolla secundaria a fricción y signo de Darier positivo, 
sin síntomas sistémicos. Se estableció un diagnóstico clínico de mastocitoma solitario. Recibió 
corticoide tópico, inhibidor de calcineurina y medidas generales, con evolución favorable.  
El mastocitoma solitario pediátrico es infrecuente, de inicio temprano y excelente pronóstico. El 
diagnóstico es clínico y el tratamiento, conservador, lo que permite evitar procedimientos innecesarios 
y orientar adecuadamente a la familia, así como hacer un seguimiento clínico a largo plazo.

Cutaneous mastocytosis is an uncommon disease characterized by clonal mast cell proliferation 
limited to the skin that predominantly affects children. Solitary mastocytoma is the second most 
frequent variant and usually has a benign, self-limited course, and its recognition is essential to avoid 
unnecessary invasive studies. We present the case of a previously healthy girl aged 1 year and 6 
months presenting with a single lumbar skin lesion that appeared in early infancy. The lesion was an 
erythematous-brown macule-plaque with friction-induced blistering and a positive Darier sign, 
without systemic symptoms. A clinical diagnosis of solitary mastocytoma was established. Treatment 
included a topical corticosteroid, a topical calcineurin inhibitor, and general measures, resulting in a 
favorable outcome. Pediatric solitary mastocytoma is infrequent and has an early onset and an 
excellent prognosis. The diagnosis is clinical and the management conservative, avoiding unnecessary 
procedures, in addition to appropriate family counseling and long-term follow-up.

Key words: 
 Cutaneous 
mastocytosis  

 Solitary mastocitoma

Cómo citar este artículo: Arcos Castro N, Busquets Guzmán C, Peirano Deck D, Aranibar Durán L. Mastocitosis cutánea: abordaje del mastocitoma 
solitario en Pediatría. Rev Pediatr Aten Primaria. 2026;28:195-8. https://doi.org/10.60147/2548e0a7

INTRODUCCIÓN 

Las mastocitosis son un grupo de neoplasias clo-
nales con proliferación y acumulación de mastoci-
tos1,2. Se dividen en cutáneas, cuando afectan solo 

a la piel, y sistémicas, con compromiso cutáneo y 
extracutáneo, pudiendo afectar médula ósea, hí-
gado, bazo, ganglios linfáticos y tubo digestivo1,3. 

En la edad pediátrica, cerca del 90% de la presenta-
ción es solo cutánea4. Un tercio de los casos en  
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Pediatría están relacionados con mutaciones del 
gen KIT3-5. Suele aparecer en los primeros años de 
vida y regresa espontáneamente en la pubertad en 
el 80% de los casos5, con un pronóstico general-
mente favorable3,5. Tiene una leve afectación  
mayor en hombres4. 

Las formas clínicas más comunes son tres3,4: la 
mastocitosis maculopapular o antes conocida 
como urticaria pigmentosa, en el 70% de los casos, 
con su variante monomórfica y polimórfica; mas-
tocitoma solitario o múltiple, en el 25% de los ca-
sos; y la mastocitosis cutánea difusa, en el 5% de 
los casos, variante muy poco común y más severa, 
pero que suele ser indolente, relacionada con un ries-
go menor al 10% de anafilaxia4 y lesiones bulosas 
extensas3.

CASO CLÍNICO

Presentamos una paciente de sexo femenino, de 
un año y seis meses de edad, sin antecedentes 
mórbidos personales, sin uso de fármacos ni aler-
gias y, como único antecedente familiar, madre 
asmática, primigesta, con antecedente de embara-
zo controlado, de término, cesárea electiva. 

La madre indica que a los 2 meses de vida observa 
una lesión en la región lumbar baja tipo mácula 

eritematosa de no más de 5 mm de diámetro  
(Figura 1A). Con el tiempo, notan que en algunas 
ocasiones la lesión se torna más marrón, por lo que 
a los 9 meses consultan con un médico dermatólo-
go. Sin diagnóstico claro, se da tratamiento con 
corticoide tópico durante una semana y observa-
ción en los siguientes 6 meses, indicando que si no 
desaparece se debe estudiar con biopsia escisional 
de piel, con el objetivo de descartar malignidad. 
Con el tiempo, la lesión crece, por lo que buscan 
otra opinión médica. Ahora consultan por la mis-
ma lesión, pero de tamaño poco menos de 1 cm de 
diámetro. Además, refieren que luego de un viaje 
en auto de varias horas notan incomodidad de la 
paciente en la misma zona lumbar baja, justo don-
de hay roce del pañal. Al observar notaron una am-
polla (Figura 1B). No tuvo fiebre ni otros síntomas 
sistémicos asociados. Al examen físico presenta 
signo de Darier positivo en la zona lumbar baja, sin 
otras lesiones mucosas ni cutáneas asociadas  
(Figura 1C). Dado diagnóstico de mastocitoma so-
litario, se indica mometasona 0,1% cada 12 horas 
crema durante una semana y tacrolimus ungüento 
0,03% durante tres meses, además de medidas 
generales, como evitar el roce. La paciente presen-
ta buena respuesta y sin nuevos signos inflamato-
rios de la lesión.

Figura 1. Mastocitosis cutánea. A. Lesión macular eritematosa en la región lumbar baja con episodios de 
hiperpigmentación intermitente. B. Ampolla de aproximadamente 1 cm de diámetro en la región lumbar baja; la 
lesión aparece luego de roce con pañal durante un viaje de varias horas en auto.  C. La lesión se torna eritematosa y 
edematosa luego de fricción, signo de Darier positivo
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DISCUSIÓN

Con una prevalencia estimada de 1-3 casos por 
cada 10 000 personas6, la mastocitosis cutánea es 
infrecuente a nivel mundial6. El mastocitoma soli-
tario, segunda variante más común de la mastoci-
tosis cutánea, suele ser una lesión única, o hasta  
3 lesiones máximo, de tipo nodular o placa ma-
rrón, de no más de 10 cm de diámetro7, afectando 
principalmente el tronco y las extremidades6,7. 

Su diagnóstico es clínico, se sospecha esta entidad 
según la edad de presentación, morfología y distri-
bución típicas, además del signo de Darier, que se 
considera de elevado valor diagnóstico para esta 
patología, donde se produce eritema y edema al 
frotar la lesión3,8. 

Sus manifestaciones son secundarias a su infiltra-
ción tisular y una liberación aberrante de mediado-
res mastocitarios, como histamina, prostaglandi-
nas y leucotrienos5,8. Puede presentar síntomas 
locales, como prurito y signos inflamatorios de la 
lesión en el caso del mastocitoma solitario; en 
cambio, las formas sistémicas o extensas pueden 
presentar lesiones ampollares extensas, hepatoes-
plenomegalia, diarrea, dolor abdominal, hemorra-
gia digestiva y anafilaxia3.

Los niveles de triptasa sérica, un marcador de car-
ga mastocitaria, ayudan a identificar complicacio-
nes sistémicas como el riesgo de anafilaxia en va-
riantes más graves5. Solo en caso de duda 
diagnóstica se realiza biopsia de piel3, que muestra 
infiltrado dérmico de mastocitos, y se hace con 
precaución para evitar degranulación7; en niños, 
muy rara vez se solicita estudio de médula ósea3. 

Dentro de sus diagnósticos diferenciales debemos 
tener en consideración el dermatofibroma, nevus 
de Spitz, nevus melanocítico congénito, xanto-
granuloma juvenil, histiocitosis, melanoma amela-
nótico y urticaria pigmentosa2,6. 

Se debe educar a la familia explicándole su pronós-
tico benigno y las medidas preventivas, como evi-
tar el roce y los cambios de temperatura3. 

A pesar del carácter autolimitado de esta entidad, 
en casos sintomáticos, como nuestra paciente, 
quien presentaba incomodidad y prurito local, 
puede considerarse el uso de tratamiento tópico 
con corticoides o inhibidores de la calcineurina1. 
Esta terapia contribuye a la reducción de los sínto-
mas, mejora el impacto cosmético y puede dismi-
nuir la actividad mastocitaria1. Se prefiere el uso 
de inhibidores de calcineurina, ya que carecen de 
los efectos adversos asociados a los corticoides, 
como atrofia cutánea o supresión del eje hipotála-
mo-hipofisis-adrenal2. Aunque la mayoría de los 
reportes disponibles describen el uso de pimecro-
limus, también existen reportes que documentan 
la eficacia del uso de tacrolimus en el tratamiento 
de mastocitoma solitario9. Además, se puede usar 
un tratamiento sistémico como los antihistamíni-
cos no sedantes, también en casos sintomáticos3.

Cabe señalar que tanto el uso de mometasona 
como tacrolimus en menores de 2 años tiene un 
carácter off-label. Nuestra indicación se fundamen-
tó en una evaluación clínica individualizada, consi-
derando cuidadosamente el riesgo-beneficio en 
función de la sintomatología de nuestra paciente.

El mastocitoma solitario tiene excelente pronósti-
co, remite en cerca del 92-94% de los casos10, sin 
evolucionar a mastocitosis sistémica, a diferencia 
de la mastocitosis cutánea maculopapular mono-
mórfica tardía y la mastocitosis cutánea difusa, 
que deben tener seguimiento, ya que tienen riesgo 
de evolución a formas graves3.

Nuestro caso resulta ilustrativo para una buena 
compresión de médicos generales, médicos fami-
liares, pediatras y dermatólogos, con una descrip-
ción clínica completa, morfológica y evolutiva, in-
cluyendo el hallazgo de ampolla posfricción como 
elemento didáctico de alto valor. Además, subraya 
la relevancia de la educación familiar en el proceso 
diagnóstico, terapéutico y evolutivo del mastocito-
ma solitario, reforzando la importancia de una co-
municación médico-familia efectiva en patologías 
pediátricas. 
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CONCLUSIONES

 � El mastocitoma solitario en edad pediátrica es 
una forma infrecuente de mastocitosis cutánea 
pediátrica, de inicio temprano y curso benigno. 

 � El diagnóstico es principalmente clínico, apoya-
do en la morfología típica y signo de Darier posi-
tivo, reservándose los estudios complementa-
rios para casos con duda diagnóstica o sospecha 
de compromiso sistémico.

 � En la mayoría de los casos puede ser diagnosti-
cada y manejada en Atención Primaria, evitando 
procedimientos diagnósticos y derivaciones  
innecesarias.

 � El tratamiento es conservador, basado en medi-
das generales, terapias tópicas y sistémicas se-
gún cada caso, con excelente respuesta clínica. 
La elección del tratamiento requiere una valora-
ción prudente. Nuestro caso, con tratamiento 
off-label, no debe interpretarse como práctica 
habitual sin las debidas consideraciones regula-
torias y éticas locales.

 � El pronóstico es favorable, con resolución espon-
tánea en la mayoría de los casos y sin progresión 
a mastocitosis sistémica. 

 � Debemos brindar una adecuada orientación fa-
miliar sobre el mastocitoma solitario, explican-
do la benignidad típica del cuadro, la evolución 
esperada, los signos de alarma y los fundamen-
tos para el manejo conservador y/o sintomático. 
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