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en pediatria
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RESUMEN

La urticaria pigmentosa es la forma mds comin de mastoci-
tosis cutdnea. Suele iniciarse de manera bimodal: un pico de
incidencia desde el nacimiento hasta los 3 afios de vida y otro
entre la 2% y 6° décadas de la vida. El signo de Darier es cons-
tante sobre el drea afectada, sin extenderse a piel vecina. La
forma de comienzo precoz tiene buen prondstico y desapare-
ce hacia la adolescencia, pero la de comienzo tardio suele ser
persistente o asociarse a afectacion sistémica.

Se comunican dos casos de urticaria pigmentosa, uno con la
descripcién cldsica de la enfermedad y otro con presentacién
clinicainfrecuente, porlo cual el pediatra debe incorporarambas
formas como manifestaciones distintas de una misma entidad.
Palabras clave: mastocitosis cutdnea, urticaria pigmentosa, mas-
tocitos.

ABSTRACT

Urticaria pigmentosa (UP) is the most frequent clinical feature
of cutaneous mastocytosis. It usually begins in a bimodal way:
a peak of incidence from birth to the age of 3 and the other one
between 2" and 6% decades of life. Darier’s sign is constant
over the affected skin without affecting the surrounding skin.
When UP starts early, it has a good prognosis disappearing
into adolescence, while late onset is often associated with per-
sistent or systemic involvement.

This article reports two cases of UP, one with the classic de-
scription of the disease and the other with an unusual clinical
presentation, prompting the pediatrician to incorporate both
forms as different manifestations of the same entity.
Keywords: Cutaneous mastocytosis, urticaria pigmentosa, mas-
tocytes.
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INTRODUCCION

En 1869, Nettleship y Tay describieron lesio-
nes cutdneas de color amarronados que luego de
la friccién mostraban edema e inflamacién.'?

Posteriormente, en 1878, Sangster introdujo el
término “urticaria pigmentosa” para referirse a
la enfermedad descripta por Nettleship.? En 1887,
Unna observé que estas lesiones se asociaban con
acumulacién de mastocitos en la dermis.*

Actualmente, se conoce como mastocitosis a un
grupo de enfermedades que tienen en comtn la
proliferacién y acumulacién de mastocitos en piel
y tejidos extracutdneos. E1 65% de ellas se inicia
en la infancia y dentro de las mastocitosis cuta-
neas, la urticaria pigmentosa es la variedad mas
frecuente.

A continuacién se presentan una forma clinica
comun y otra infrecuente de urticaria pigmentosa.

CASOS CLINICOS

El primer paciente es un nifio de 4 meses de
edad oriundo de Capital Federal, sin anteceden-
tes patolégicos conocidos, traido a la consulta por
pépulas generalizadas pruriginosas de 2 meses
de evolucién.

Al examen fisico mostraba pédpulas eritemato-
sas generalizadas en térax y miembros superio-
res e inferiores, que respetaban palmas y plantas.
Dichas pépulas, al ser frotadas, tomaban aspecto
de roncha rodeada por un halo eritematoso (sig-
no de Darier) (Figura 1). Segun refirié su madre,
sobre una de ellas se habia formado previamente
una ampolla. El paciente se encontraba afebril y
en buen estado general.

El segundo caso es una nifia de 7 afios de edad,
oriunda de Buenos Aires, que consulté por papu-
las en region lateral derecha del térax de un afio
de evolucién. No referia otros antecedentes pa-
tolégicos.

Al examen fisico presentaba mdiltiples papulas
de color piel anaranjado con disposicién metamé-
rica y que, al ser friccionadas, mostraban signo de
Darier positivo. No se encontraron otras alteracio-
nes acompanantes (Figura 2).
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Con diagndstico presuntivo de urticaria pig-
mentosa se realiz6, en ambos casos, biopsia inci-
sional y estudio histopatoldgico, que confirmé la
sospecha clinica.

DISCUSION

Las mastocitosis son un grupo de enfermeda-
des en las que existe proliferaciéon de células mas-
tocitarias y acumulacién de ellas en piel y tejidos
extracutdneos.

Los mastocitos se originan en la médula 6sea
a partir de un precursor hematopoyético pluripo-
tencial y circulan en sangre como células CD34+,
que posteriormente atraviesan el endotelio para
alojarse en los tejidos periféricos, como piel, pul-
mon e intestino, donde se diferencian y maduran.
Allf forman granulos de secrecién que expresan
en su superficie receptores para Ig E.5

Hasta el momento se desconoce la causa del
aumento del ndamero de mastocitos, pero se han
propuesto diferentes hipétesis: mutacién de
protooncogen c-kit; expresién del factor de cre-
cimiento de los mastocitos y del c-kit; apopto-
sis alteraciones cromosémicas y fenotipo de los
mastocitos.®

Segun la clasificaciéon de la OMS de 2001, las
mastocitosis se dividen en procesos limitados a
la piel, denominados “mastocitosis cutdneas” y
aquellos que comprometen otros tejidos, como
médula 6sea, huesos, higado, bazo y ganglios lin-
faticos (Tabla 1).6

Dentro de las mastocitosis cutdneas, la urtica-
ria pigmentosa es la forma mads frecuente, con una

Figura 1. Nivio de 4 meses de edad con pdpulas
eritematosas generalizadas en torax, ambos miembros
superiores e inferiores, que respetan palmas y plantas.
En torax, se visualiza el signo de Darier (ver explicacion
en el texto).

incidencia de 1 en 150 000.” La edad de comienzo
de este cuadro suele ser bimodal, con un pico de
prevalencia desde los primeros dias de vida hasta
los 3 afios, y otro entre la segunda y la sexta dé-
cadas de la vida. Es maés frecuente en los varones,
con una relacién 1,4-1,8: 1.8

Esta dermatosis se caracteriza por méculas o
pépulas de forma ovoide, que pueden coalescer y
formar placas de coloracién marrén-rojiza.® Cldsi-
camente, se describe que la enfermedad atravie-
sa tres etapas, no siempre evidentes en la practica
diaria, consistentes en un inicio con pdpulas ur-
ticarianas pruriginosas en brotes sucesivos, se-
guido de placas maculopapulosas pigmentadas
persistentes, con episodios congestivos, que de-
saparecen en forma lenta y progresiva al cabo de
muchos afios.’Las lesiones tienden a concentrar-
se en tronco y pueden afectar mucosas, pero res-
petan las zonas acrales, como palmas, plantas y
cuero cabelludo.’

Existen variedades poco frecuentes de urtica-
ria pigmentosa, como la mastocitosis seudoxan-
tomatosa y la mastocitosis ampollar. La primera,
consiste en nédulos de color amarillo claro, de
consistencia blanda y tamano variable, que afec-
tan principalmente cara, cuello y extremidades.
La segunda, suele verse en neonatos o lactantes,
apareciendo de novo o como una complicacién de
la urticaria pigmentosa cldsica.?

Es posible encontrar lesiones ampollares ais-
ladas, sobre todo en nifios menores de dos afios,
como se describi en el primer paciente.®

En la bibliografia revisada no se hallan casos

Figura 2. Nifia de 7 afios de edad, con pdpulas de color piel
anaranjado en region lateral derecha del térax. Obsérvese
su disposicion metamérica.
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TasLa 1. Clasificacién de mastocitosis OMS 2001

Variantes

Subvariantes

Mastocitosis cutinea

Mastocitosis sistémica indolente

Mastocitosis sistémica asociada con otras enfermedades
hematolégicas clonales con células no mastociticas

Mastocitosis sistémica agresiva
Leucemia de mastocitos

Sarcoma de mastocitos

Mastocitoma extracutineo

Urticaria pigmentosa

Mastocitoma solitario

Mastocitosis cutdnea difusa
Telangiectasia macular eruptiva perstans

Mastocitosis sistémica larvada o quiescente
Mastocitosis aislada en la médula 6sea

Mastocitosis sistémica con leucemia mieloide aguda
Mastocitosis sistémica con sindrome mielodispldsico
Mastocitosis sistémica con enfermedad mieloproliferativa
Mastocitosis sistémica con leucemia mielomonocitica
Mastocitosis sistémica con linfoma no Hodgkin
Mastocitosis sistémica con sindrome hipereosinofilico

Mastocitosis sistémica linfadenopdtica con eosinofilia

Aleucémica

de distribucién dermatomérica, como en nuestro
segundo paciente.

Existe una excepcional vinculacién de la ur-
ticaria pigmentosa con sintomas sistémicos. En
una casuistica de 117 pacientes en edad pedia-
trica se observaron las siguientes asociaciones:
asma bronquial 10,3%, rubefaccién 12,8%, fiebre
1,7%, dolor abdominal 0,85%, dolor duodenal
por enfermedad péptica 0,85%.! Otros sintomas
posibles son: prurito, cefalea, vomitos, diarrea e
hipotensién.

El signo de Darier es la aparicién de habones
ante la friccién sobre la piel lesionada. Se produ-
ce secundariamente a la liberaciéon de mediadores
como histamina, proteasas y derivados del dcido
araquiddnico, que ocasionan eritema, edema, pru-
rito o dolor. Este signo es constante y valido, so-
bre todo si la piel vecina no reacciona de un modo
marcado. No es exclusivo de la urticaria pigmen-
tosa, también se lo observa en la mastocitosis cu-
tdnea difusa y el mastocitoma.’

El diagnéstico se realiza con la presuncién
clinica y la semiologia, y se confirma histopa-
tolégicamente. El estudio histopatolégico, con
hematoxilina y eosina muestra aumento de la me-
lanizacién en la unién dermoepidérmica e infiltra-
do mastocitario en papilas dérmicas a predominio
perivascular. La tincién de azul de toluidina y el
Giemsa permiten identificar la metacromasia de
los granulos mastocitarios (Figura 3).

Como diagnésticos diferenciales deben consi-
derarse el prurigo por insectos, la histiocitosis, la
sarcoidosis nodular y el sindrome urticariano cré-
nico, mientras que las formas ampollares deben
distinguirse de la enfermedad de Duhring, el pen-
figoide y las farmacodermias.® Otros diagnésticos
a descartar son los nevos pigmentarios, la xanto-
mas eruptivos y la neurofibromatosis.

Aquellos casos de comienzo precoz tienen un
buen prondstico pues desaparecen hacia la ado-

Figura 3. Imagen histopatoldgica focalizada en células
mastocitarias de la lesion, tefiidas con azul de toluidina.
Cortesia Dr. Vigovich."
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lescencia, pero los de inicio tardio suelen ser per-
sistentes o se asocian a afectacion sistémica.’ Las
formas familiares son raras.*®

Para el seguimiento de las mastocitosis cuta-
neas puras se recomienda el examen dermatolé-
gico anual. Debe explicarse la naturaleza benigna
de esta entidad cuya tendencia es la desaparicién
progresiva a lo largo de los afios; el tratamiento
se reserva para las formas sintométicas. La edu-
cacién debe hacer hincapié en evitar los factores

desencadenantes de la desgranulacién mastoci-
taria, como determinados alimentos, firmacos,
picaduras de insectos y veneno de serpientes,
agentes microbiolégicos, factores fisicos y psiqui-
cos. (Tabla 2).1°

Los corticoides tépicos pueden mejorar las
lesiones urticarianas. En casos de prurito, erite-
ma y edema estarfan indicados también los anti-
histaminicos, como clorhidrato de hidroxicina y
maleato de clorfeniramina (primera generacién),

TaBLA 2. Factores desencadenantes de desgranulacion mastocitaria

Alimentos

Alimentos ricos en histamina

Bebidas fermentadas (vino, cerveza)
Alimentos fermentados (chucrut)

Quesos fermentados
Embutidos

Carne ahumada
Conservas

Pescados

Mariscos

Legumbres (tomate, espinaca, berenjena)
Alimentos histamino-liberadores

Alcohol
Crustéceos
Clara de huevo
Tomates
Especias

Frutas (frutilla [fresa], banana, anand)

Manies

Nueces

Chocolates

Alimentos con lecitina

Alimentos o bebidas con colorantes amarillos

Medicamentos

Acido salicilico y derivados

Aminas (morfina y opidceos, codeina, anfetamina)
Antibiéticos (polimixina B, anfotericina B, neomicina)

Anestésicos (tubocurarina, halotano)
Hipotensores (reserpina, hidralazina)

Macromoléculas (dextran)

Diversos (tiamina, quinina, escopolamina, pilocarpina, gallamina, decametonio,
contrastes iodados, ACTH, ionéforo célcico)

Picaduras de insectos

Agentes microbioldgicos Toxinas bacterianas

Parésitos (dscaris)

Factores fisicos Traumatismos

Picaduras de himenépteros (abeja, avispa)
Endotoxinas (serpientes)

Térmicos (bebidas calientes)

Esfuerzos fisicos

Factores psiquicos Estrés

Modificada de Bocian M.®
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que ejercen un efecto sedativo, anticolinérgico y
anestésico. La loratadina y la cetirizina (segunda
generacion) no atraviesan la barrera hematoen-
cefélica, motivo por el cual producen menor efec-
to depresor sobre el sistema nervioso central. La
combinacién de antihistaminicos H1 y H2 (raniti-
dina) tiene efecto aditivo para las manifestaciones
gastrointestinales, ademads de las cutdneas.

En el caso de nuestros pacientes se indicaron
emolientes y antihistaminicos de primera gene-
racién con excelente evolucién. Ninguno de ellos
present6 sintomas sistémicos hasta el momento.

El motivo de esta presentacién es recordar as-
pectos clinicos de la urticaria pigmentosa en la
infancia, para que el pediatra la incorpore entre
los diagnésticos de las dermatosis pigmentarias
y urticarianas. B
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