Urticaria pigmentosa
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Resumen.—Los autores presentan tres casos de urticaria
pigmentosa {UP), uno de comienzo precoz y dos de comienzo
tardio. La sintomatologia clinica orientd en los tres casos su
diagnostico en relacion con la presencia del caracteristico exan-
tema maculopapuloso, de color pardo-rosado, maculas de color
marron y presencia en todos los casos del signo de Darier. El
diagnostico clinico, como es preceptivo, fue confirmado por el
examen histopatolégico cutaneo. La evolucion de los tres pa-
cientes ha sido en todos los casos favorable, con desaparicion de
la sintomatologia en una de las observaciones. En las dos res-
tantes el proceso se encuentra estabilizado, no encontrandose en
ningan momento manifestaciones de participacion sistémica.

La relativa rareza de la UP en la infancia, expresion de una
proliferacion del sistema reticulo endotelial (SRE) a nivel de los
mastocitos, con distintas posibilidades evolutivas, es lo que ha
justificado la aportacién de nueva casuistica. PALABRAS
CLAVE: Urticaria pigmentosa. Mastocitosis,

URTICARIA PIGMENTOSA. THREE CASES REPORT

Abstract.—The authors present three cases of urticaria pig-
mentosa (UP), one with a very early beginning and two with a
late beginning. The clinical symptoms orientated the diagnosis
of the three cases in relation with macular-papular exanthema of
a dark pink colour, brown macules and, in all cases, the pre-
sence of Darier’s sign. As normal, the clinical diagnosis was
confirmed by the histopathological examination of the skin. The
evolution of the three patients was favourable in all cases, with
the disappearance of symptoms in one case. In the other two
cases the process is stabilized, and at no time have systemic ma-
nifestation been found.

The relative rareness of UP in infancy, an expression of a
proliferation of the reticuloe endothelial system (RES) on a
mast cell level with different evolutional possibilities, has been
the justifying factor in the presentation of these new cases. KEY
WORDS: Urticaria pigmentosa. Mastocytosis.
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INTRODUCCION

La urticaria pigmentosa {UP), como refiere BORSE-
LLI(1), es una enfermedad reticuloendotelial sistémica
en la que la hiperplasia de los mastocitos a nivel cutaneo
o visceral debe interpretarse como la expresién de una
proliferacion del sistema reticuloendotelial (SRE) orien-
tada hacia esta Unica linea celular. La UP es la forma ha-
bitual de mastocitosis en la infancia. La mastocitosis es
un grupo de enfermedades caracterizado porque el mas-
tocito infiltra la piel y/o otros o6rganos. Las revisiones de
la literatura indican que un 75 por 100 de todos los pa-
cientes manifiestan lesiones antes de los dos afios de
edad. Mas del 50 por 100 de los nifios en los que apare-
cen lesiones antes de los dos afios de edad, se supone que
tendran una resolucion espontanea de dichas lesiones en
la pubertad.

La incidencia real no se conoce con exactitnd. Las ci-
fras segon distintos autores y paises, oscilando entre 1,2
por 10,000 pacientes dermatologicos a un 84 por 10.000(2).
La raza blanca es la mas afectada, y en cuanto al sexo, se
afectan ambos por igual. En la mayoria de los pacientes
no existe una historia familiar ni una transmision gené-
tica clara.

NETTLESSHIP (3), en 1869 describio el primer caso de
mastocitosis. El término de UP fue establecido por
SANGSTER (4) en 1878. Fue UNNA(5), en 1887, quien
establecid definitivamente la presencia de abundantes
mastocitos en las lesiones dérmicas de la UP.

Hemos creido de interés recoger nuestra experiencia
en este tipo de patologia (tabla I), ya que al ser una enti-
dad cuyo comienzo ocurre fundamentalmente en las pri-
meras épocas de la vida, va a corresponder al pediatra su
correcto diagndstico, que, por otro lado, puede ser en
ocasiones dificultoso, dado que se trata de un cuadro re-
lativamente raro y que en general no conlleva repercusio-
nes sobre el estado general del paciente.

CASOS CLINICOS
Caso num. 1

Historia clinica num. 28.547. Niio de cinco afios y ocho me-
ses de edad, primer hijo de un matrimonio joven ne consangui-
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neo. No destaca ningiin antecedente familiar. Entre los antece-
dentes personales, gestacion y parto normal, a término. Desa-
rrolle psicomotor, normal. Lactancia mixta hasta los cuatro me-
ses. Crecimiento y desarrollo, normal. Adenoidectomizado alos
tres anos.

Las manifestaciones clinicas comenzaron a la edad de cuatro
meses, apareciendo unas lesiones maculopapulosas de color
pardo-rosadas diseminadas por todo el cuerpo, respetando
cuero cabelludo, manos y pies, de formas y tamanos irregulares,
no excediendo el tamafic de un guisante, muy pruriginosas, que
se exacervaban en la primavera. Predominic en hemicuerpo iz-
quierdo. Hacia los dos afios de edad, dichas lesiones se transfor-
maron en méaculas parduzcas de idéntica distribucion (fig. 1), ya
en menos intensidad, también muy pruriginosas, persistiendo
hasta la actualidad. Desde el afio y medio de edad viene presen-
tando episodios recortados de rinoconjuntivitis en la estacion
primaveral, empeorando dicho cuadro desde la adenoidectomia
a los tres aflos.

Exploracion clinica: Muitiples lesiones maculosas de color
parduzco, de distintos tamafios, no méas grandes que un gui-
sante, diseminadas por todo el cuerpo respetando cuero cabe-
ludo, manos y pies. Presentaba un dermografismo intenso en la
exploracion de la piel y al frotar una mécula era evidente el
signo de Darier, patognomonica del cuadro (fig, 2). El resto de
la exploracion era normal.

Caso ntim. 2

Historia clinica num. 2.810. Nifia de diez afios y cuatro me-
ses de edad, segunda hija de una fratria de tres, de un matrimo-
nio joven no consanguineo. No destaca ningin antecedente fa-
miliar. Entre los antecedentes personales, gestacion normal y
parto a término con reanimacién profunda por anoxia neonatal.
Desarrollo psicomotor, normal. Lactancia materna hasta los
tres meses. Crecimiento y desarrollo, normal. Enfermedades
anteriores, las propias de la infancia.

Las manifestaciones clinicas comenzaron a los siete afos,
iniciandose por episodios de enrcjecimiento o «flush» facial y
conjuntival intensos, no pruriginosos, acompanados de cefalea
frontal intensa y palpitaciones. Duraban aproximadamente unos
tres minutos y cedian esponténeamente. Estas crisis aparecian
cada diez o quince dias, siendo mas frecuentes e intensas en ve-
rano. No se acompafiaban de ninguna otra sintomatologia. Cua-
tro meses antes de la consulta, estos episodios fueron aumen-
tando en frecuencia e intensidad, apareciendo el enrojecimiento

FIG. 1.—Caso nttm. 1, a los dos ahos de edad. Afectacion cuténea en

Jforma de elementos maculosos hiperpigmentados de I a 3 cm de didme-

tro, diseminadas practicamente por toda la superficie corporal, Signo
de Darier (—).
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FIG. 2.—Caso nam. 1, a los cince ahos y ocho meses de edad. Dermo-
grafismo (—). Signo de Darier (=)

en c¢ara, tronco y brazos, con elementos maculosos hiperpig-
mentados, pruriginosos, poco abundantes y pequefios en trenco,
que persistieron hasta el momento de la consulta.

Exploracion clinica; Lesiones maculosas de color parduzco,
de distintos tamafios, no mas grande que una lenteja, disemina-
das por todo el tronco. Presentaba un dermografismo intenso en
la exploracion de la piel, y también al frotar una macula era evi-
dente el signo de Darier. El resto de la exploracién era normal,

Caso num. 3

Historia clinica nim. 20.546. Nifa de siete anos de edad, pri-
mera hija de un matrimonic joven no consanguineo. No destaca
ningun antecedente familiar. Entre los antecedentes personales,
gestacion v parto normal, a término. Desarrollo psicomotor,
normal. Lactancia materna hasta los tres meses. Crecimiento y
desarrollo normal. Enfermedades anteriores, las propias de la
infancia.

Las manifestaciones clinicas comenzaron tres meses antes de
la consulta, iniciAndose por la aparicion de un brote de lesiones
maculopapulosas de color rosado diseminadas en cara anterior
de torax y abdomen, menores de 1 cm y forma irregular, que
tras una semana de evolucion casi llegaban a confluir. Una se-
mana después las lesiones se extendieron a brazos y piernas res-
petando unicamente cuero cabelludo, cara, pies y manos. No se
acompafaban de prurito ni de ninguna otra sintomatologia. Tras
tres meses de evolucion las lesiones maculopapulosas toman
una coleracion parduzca y aparece prurito.

Exploracion clinica: Muliiples lesiones maculopapulosas de
color pardo-rosado de tamaiios parecidos diseminadas por torax
anterior, abdomen, brazos y piernas. Presentaba dermografismo
intenso en la exploracion de la piel, y también al frotar una mé-
cula o papula era evidente el signo de Darier. El resto de la ex-
ploracion era normal.

Con el diagnoéstico clinico de UP se practicaron en los tres
casos las siguientes pruebas complementarias: estudio hemato-
l6gico, estudic de coagulacion sanguinea, estudio metabdlico ¥
enzimatico (pruebas de funciéon hepatica), estudio bioquimico
de orina y estudio radiologico (Rx de esqueleto, torax y abdo-
men), las cuales no pusicron de manifiesto ninguna alteracion.
También se realizaron en ios tres casos tests cutaneos y pruebas
alérgicas: ¢l caso nam. 1 presentd moderada sensibilizacion
frente a polen de granineas y el caso nim. 3 baja sensibilizacion
frente a clara de huevo, leche de vaca y sus fracciones.

En los tres casos se realizé biopsia cutanea de una de las le-
siones. Los hallazgos anatomopatolégicos fueron constantes en
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todos los casos, consistiendo en la existencia en dermis superfi-
cial de un infiltrado, fundamentalmente perivascular, consti-
tuido por células de nicleo pequefio redondeado y citoplasma
granular, que presenta metacromasia con tincién de azul de to-
luidina (fig. 3). i

En el caso nam. 2 se realizo también ECG fonocardiograma,
prucbas vagales, transito gastrointestinal, fibroesofagoduode-
noscopia, aminoacidemia, aminoaciduria, acido vanil mandé-
lico en orina, alfa-5-hidroxi-indol-acético en orina, con el fin de
destacar otros procesos entre los cuales destacaba un sindrome
carcinoide. Los resultados fueron normales. También se realizé
un EEG con motivo de haber presentado una crisis hipotonica,
siendo compatible con proceso comicial

DISCUSION

La UP o mastocitosis cutanea diseminada se caracte-
riza por la presencia de multiples lesiones en la piel, que
pueden ser de varios tipos: maculas, papulas o nodulos,
de 1 a 3 em de diametro, con una hiperpigmentacion na-
ranja, roja o marron (6). Estas lesiones se localizan sobre
todo en tronco y porcion proximal de las extremidades,
respetando casi siempre cuero cabelludo, cara, palma de
las manos y planta de los pies (7). La UP en ocasiones
evoluciona por brotes cuya frecuencia tiende a disminuir
con el paso del tiempo. La sintomatologia acompaiiante
es escasa o nula, pudiéndose encontrar trastornos secun-
darios a la liberacion de histamina, heparina y kininas
por parte de los mastocitos como: rinorrea, crisis vaso-
motoras, irritabilidad, astenia, prurito, sincopes, etc. (8).

En este sentido dos datos son importantes con fines
diagnosticos: El signo de Darier o «dermografismo cir-
cunseritor (9) (que aparece en el 90 por 100 de los ca-
$08), que consiste en que la lesion se torna congestiva y
pruriginosa como consecuencia de su frotamiento (figu-
ra 2), v el flush syndrome en el que se produce una cor-
gestion de la facies o el tronco junto con taquicardia,
nauseas o vomitos, fenomeno desencadenado por esti-
mulos térmicos, mecanicos o emocionales. Los episodios
aparecen con periodicidad, que varia entre tres semanas
y seis meses, lo que sugiere un periodo refractario por de-
plecioén total de los granulos intracitoplasmicos. Precisa

FIG. 3.—Estudio histolégico. Tincién con azul de toluiding (600 x).
Infiltrados densos de células poligonales en dermis superficial, que pre-
sentan metacromasia en su citoplasma (mastocitos).
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TABLA I: CASUISTICA

Edad Tipo Signo Flush Otras
Caso de co- de de  sindro- A.  manifes-
nim. Sexo mienzo lesiones Darier me patol taciones
1..... V 4 m Maculopa- Si No + Rinocon-
pulas par- juntivitis
do-rosadas. polinica.
2., H 7 a Maculas ma- Si Si + Proceso
rrones. comicial.
... H 6 a Maculo-pa- Si No + —
pulas par-
do-rosadas.

H = Hembra. V= Varon.

distinguirlo del sindrome carcinoide donde interviene la
serotonina. En nuestras tres observaciones el signo de
Darier fue positivo y encontramos sintomatologia de
«flush syndrome» en uno. Dos de nuestros casos corres-
ponden a una forma maculopapuloa y el otro a una forma
maculosa (tabla I). ' -

Existen multiples teorias para explicar la etiopatoge-
nia de esta enfermedad sin que ninguna de ellas sea por
el momento definitiva. La teoria reticular es la que se
acepta en la actualidad por la mayoria de los autores (2,
10), ya que ¢l hecho de que el mastocito tenga un origen
reticular, junio con la existencia de formas sistémicas de
la enfermedad, sugiere, por otra parte, que sea una reti-
culopatia sistémica.

El tipismo de las lesiones junto a la presencia del signo
de Darier y el «flush sindrome» hacen que el diagnostico
clinico de UP no entrafie grandes dificultades. En cual-
quier caso, Sera preciso su confirmacién mediante el es-
tudio biopsico de las lesiones cutaneas, que pondra de
manifiesto la existencia de un infiltrado de células ceba-
das que presentan en su citoplasma granulos metacroma-
ticos que son positivos de azul de taluidina (fig. 3) ¥
Giemsa(ll, 12).

El estudio hematologico, de coagulacion, funciona-
lismo hepatico, serie 0sea, transito gastrointestinal per-
mitira descartar una forma sistémica. En nuestros tres
casos llegamos a un diagnéstico clinico por las lesiones
cutaneas, lo confirmamos mediante biopsia cutanea y
descartamos afectacion sistémica mediante las pruebas
complementarias realizadas.

Respecio al prondstico, cuando la UP comienza antes
de los diez apos de edad, se ve afectacion sistémica en
menos de un 5 por 100 de los pacientes. Si aparece con
posterioridad a esta edad, hay de un 10 a un 30 por 100
de posibilidades de que la urticaria pigmentosa infiltre el
intestino, huesos y otros organos (7).

En las observaciones por nosotros presentadas, la
evolucion longitudinal hace presuponer un buen pronds-
tico. En el caso num. 3 las manifestaciones clinicas desa-
parecieron en edad prepuberal. En los casos nums. 1y2
el cuadro clinico se encuentra estabilizado. En resumen,
la evolucién es en general benigna, siendo obligado un
control periddico, ya que no puede olvidarse la posibili-
dad de afectacion sistémica (13), y la malignizacion de
un proceso que inicialmente, y en ocasiones, solo resuita
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inestético o un poco molesto (prurito, urticacion, etcé-
tera).

No existe un tratamiento especifico o curativo. El tra-
tamiento de la UP incluye el uso de antihistaminicos y la
evitacion de factores que precipiten la liberaciéon de his-
tamina. Afortunadamente, casi la mitad de todos los pa-
cientes estan asintomaticos y el tratamiento es innecesa-
rio {7). Cuando los pacientes estan sintomaticos las que-
jas habituales son urticaria, prurito o rubor.

Los antihistaminicos tipo H; (hidroxicina, clorfenira-
mina, difenhidramina, ciproheptadina), no influyen el
curso de las mastocitosis, pero limitan el prurito, la ten-
dencia a la urticacion, la formacion de ampollas, y el
«flush». Son necesarias dosis altas y al suprimirlas reci-
divan, por lo que su uso debe ser episodico.

En todos los casos hay que tomar medidas restricti-
vas. No hay que olvidar que estos pacientes puede desa-
rroliar crisis congestivas tras la ingestion de farmacos
(codeina, morfina, salicilatos, polimixina B, atropina,
procaina), alimentos (platanos, quesos, etc.) o alcohol,
que producirian degranulacion mastocitaria. Asimismo
se evitaran los agentes stresantes (frio, calor, rayos sola-
res, bafios calientes, secado violento con toallas, etc.) en
los pacientes con sintomatologia de «flush sindrome» (14).

Ultimamente se esta ensayando la PUVA-ferapia (15),
en los afectos de urticaria pigmentosa, al parecer con
buenos resultados, aunque la experiencia en nifas es
muy escasa.
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