Revision bibliografica de la Urticaria
Pigmentosa a propésito de cuatro casos

Realizado en el Centro Dermatolégico Pasua
en los anos 1975 -1976, México, D. F.

Introduccién

Con el nombre de Urtticaria Pigmentosa,
se conocen un conjuto de procesos carac-
terizados por la presencia anormal de mas-
tocitos en la piel. Este cuadro forma parte
de lo que en la actualidad llamamos mas-
tocitosis, que puede estar localizada en la
piel y afectar también organos en diferen-
tes grados.

Por primera vez en 1869, el oftalmdlo-
go vienés, Nettlslip, describé “'raras formas
de urticaria” que fueron individualizadas
con el nombre de Urticaria Pigmentosa. En
1878, Sangster y Unna (6), describié el
depésito excesivo de mastocitos en las_lsz:
siones de la piel y Sezary en 1936, surgirié
el nombre de Mastocitosis. Ellis, en 1949,
al estudiar los hallazgos necréopsicos, demos-
tré la posibilidad de lesiones sistémicas. (20)

Caracteristicas del mastocito

Son células que miden de 8 a 20 micras,
de forma variable con nficleo redondeado
y citoplasma abundantemente cargado de
granulaciones metacromiticas intrac_ltopl?s-
miticas, que adquieren un color rojo pur-

o violiceo con el azul de toulidina.
(16, 18, 21).

Las actividades funcionales del mastocito
son muy variables entre las que contamos
las siguientes: actividad heparinica, for_ma»
cibn de 4dcido hialurénico, actividad hista-
minica, transporte de serotina, mastopexia
y actividades indirectas que se derivan de las
anteriores.

* Asistente de Dermatologia - Hospital México
Hospital Monsefior Sanabria. C.C.S.S.

Dr. SERGIO S. VILLARREAL LEAL*

Clasificacién

Fue Sézary, en 1936, quien intenté por
primera vez una clasificacion de la urticaria
pigmentosa, pues anteriormente los cuadros
que integraban el conjunto de mastocitos
habian sido descritos como entidades noso-
légicas independientes. (6) Degos (13)
propuso una de las clasificaciones mis com-
pletas, aunque delimita excesivamente las
formas clinicas y hace la siguiente clasifi-
cacién:

1) Urtticaria pigmentosa comin:
a) Juvenil
b) Adulto

2) Mastocitosis papulosas no pigmentadas.

3) Mastocitosis multinodular:
a) Xantelasmoidea
b) Multinodular globulosa
¢) Nodular coalescente.

4) Mastocitosis tumorales (mastocitoma)
5) Mastocitosis ampollosas

6) Mastocistos difusas sistematizadas ex-
tracutineas.

Dennis las clasifica en benignas, malig-
nas y leucémicas; Klaus Winkelmann propo-
ne una clasificacién simplista dividiéndolas
en mastocitosis con o sin alteraciones cuti-
neas. En vista de lo confuso de las clasifi-
caciones en la literatura revisada, propone-
mos la clasificacién siguiente, a la que de
una forma sencilla se integran las formas
propuestas por los diferentes autores. (6,
13, 16, 17, 25).
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Cuadro clinico

Las primeras manifestaciones aparecen
entre los 3 a 9 meses de edad, pero tam-
bién se ha observado en los recién nacidos.
Se considera que en un 70% de los casos
se presentan en el primer afio de la vida,
aunque también puede verse en adultos y
ancianos.

Se le consideran tres estadios de la evo-
Tucién clinica:

a) Erupcion papulosa urticariforme que
aparece por brotes inconstantes en Ppe-
riodos de 6 meses a 2 afios.

b) Fase de manchas pigmentarias, lo més
caracteristico es la presencia de man-
chas color marrén de 50 cms. y predo-
minan en tronco y extremidades; cuan-
do son numerosas recuerdan a la piel
de leopardo. En esta etapa podemos en-
contrar el signo de Darier, que consiste
en Ja aparicion de una mancha urticaria-
na a consecuencia de un estimulo fisi-
co mecinico (frotamiento, frio, calor o
trastornos emocionales).

Variedades clinicas

A) Papulosa no pigmentada. Son raras, con
pipulas de color café tomando en oca-
siones un aspecto liquenoide.

B) Papulosas o nodulares. Son exclusivas
de los nifios en el 90% y tienen las si-
guientes variedades:

a) Xantelasmoidea. Se parece a la pig-
mentaria eruptiva. Habitualmente es-
td ausente el signo de Darier.

b) Multinodular globulosa. Se presen-
tan nédulos més pequefios, numero-
sos, de color rosado amarillento.

¢) Nodular coalescente. Tienen un as-
pecto acolchado debido a que los
nédulos son més planos o adheri-
dos entre si.
C) Mastocitosis ampollosas. Se presentan en
nifios de 2 a 17 meses de edad; se aso-
cia a las formas anteriores especialmen-
te las nodulares.
D) Mastocitosis cutineas difusas. La piel es
de color amarillento, de consistencia
elastica o pastosa, y en ocasiones de as-
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pecto paquidérmico. Se ve mds en plie-
gues de codo, axilas e ingles. Prurito
intenso.

F) Mastocitosis telangictisica multiple. Es
una forma del adulto caracterizada por
el predominio de lesiones telangiecti-
sicas.

Mastocitoma

También conocido como tumor mastoci-
tos o mastocitosis solitaria. Se puede presen-
tar como un nddulo solitario, aparecen ha-
bitualmente desde el nacimiento o pocas
semanas después. Las lesiones suelen ampo-
llarse de tiempo en tiempo, siendo a veces
el contenido de la bula sanguinolento.

Segin Lantz y Kblenser algunos masto-
citomas desarrollan después lesiones tipicas
de urticaria pigmentosa. (1, 23).

Mastocitosis sistémicas

Se describe que estos pacientes pueden
tener o no manifestaciones cutineas. En es
tos casos ningln tejido esti respetado, con
excepcién del sistema nervioso central. Los
sitios mas afectados son: huesos, higado,
bazo y tubo gastrointestinal. La incidencia
de las lesiones Gseas asociadas a lesiones cu-
tineas se considera en un 30%. (27).

Las modificaciones se presentan sobre
todo en el higado o bazo. En los primeros
estadios del ataque hepitico es asintomitico,
pero la infiltracién mastocitaria severa del
higado puede producir cirrosis.

Los sintomas gastrointestinales incluyen
anorexia, niuseas, vomitos, molestias epigds-
tricas y diarrea.

En un estudio necrépsico Mutter y col
(24) en un paciente de 58 afios de edad,
encontraron lesiones mastocitarias en higa-
do, bazo, pulmones e incluso en el sisterm
nervioso central.

Mastocitosis asociada a leucemia

En la mayoria de los casos el hemogra-
ma y el mielograma son normales,

En 1957, Asboe Hansen cita un caso
de urticaria pigmentosa asociado a intenss
basofilia y un acimulo mastocitario en I



9JU3IS3[EOD JE[NPON
BS0] :n_O—m Ig[n ﬂcﬂ m«—ﬂ_z
BIPIOWSE[RJUEX

(BrwoONa] B BPLIIOSE SISOIIOISER ) SEIWINIT

‘(jeunsajutonsed open ‘op
ey ‘oseny ‘jard ua ugezijed0] UOY) ‘seurdew S1S0)DOISE
SELIE)ID0ISEWI  SISO[NONAI O [EIIDSIA  SISOIDOISEIY

N

(ouerjos 0 [EIOWIN]) SEWOIIOISER SepeZIeIo]

spdnnuw «ummmtuww:&uu,} (eyoip syuawerdord )

SESTIJIP SEauwnd -

seso[jodure

saenpou £ sesojnded >~ susngrq

epeiuawid ou esopnded

(digsaioN ap e2ise) eandnis sewrejuawdid

esojuatwdid wuavonan

SEWIO]

- -

VSOLNIWOId VINVILLIN

265

Villarreal Sergio - Revision bibliogréfica - 263-272



médula 6sea. En 1960 se refiere a un caso
de mastocitosis cutdnea visceral, con leuce-
mia baséfica. En 1973 reportaron un caso
de un nifio con urticaria pigmentosa y leu-
cemia linfobldstica aguda.

En 1975, Daniel y Flandrin (11) ob-
servaron un paciente masculino de 30 afios
de edad, con lencemia aguda y mastocito-
sis sistémica, en la cual las células eran
inmaduras y hacen notar estos autores que
las mastocitosis pueden tener un verdadera
presentaciéon hematdgena clinica y evoluti-
va de leucemia aguda.

Etiopatogenia

La urticaria pigmentosa es una genoder-
matosis pue puede manifestarse en la infan-
cia o mis raramente en el adulto. En la ac-
tualidad no puede precisarse la transmision
genética de la enfermedad.

Caplan (10) en 1963, a pesar de su
estudio realizado al observar la evolucién de
112 casos, no pudo aclarar el problema de
la transmision de esta enfermedad.

FIG. 1

Lesiones discretas en un caso de urticaria
pigmentaria.
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La urticaria pigmentosa parece ser trans-
mitida de un modo autosémico dominante.
No hay preferencia por el sexo, siendo los
resultados normales (20).

Histopatologia

La proliferacion mastocitaria se encuen-
tra sobre todo en dermis papilar. El citoplas-
ma contiene numerosas granulaciones de
0.2 a 0.5 micras de didmetro que tifien de
color rojo claro con Giemsa, tienen color
metacromitico y son mejor evidenciadas con
azul de toulidina o azul policromo de Unna,
que las tifie de rojo parpura. (18).

Las alteraciones epidérmicas son secun-
darias, la capa basal muestra abundante de-
posito de melanina que es lo que traduce el
color de las manchas. (Fig. 1y 2).

Diagnéstico
En la mayoria de los casos la observa-

cién hace el diagnéstico con la presencia del
signo de Darier.

FIG. 2

A mayor aumento, presencia de gran cantidad
de mastocitos en dermis superficial del mis
mo caso,



Caso N* 1, Fig. 3

Abundantes manchas pig-
mentadas en tronco.

El examen histolégico es condicién “sine
qua non” para confirmarlo. En la orina
pueden observarse cantidades aumentadas de
acido hialurénico y otros mucopolisaciridos
acidos. En las formas sistémicas el diagnés-
tico es mas dificil. En estos casos es reco-
mendable un examen hematoldgico comple-
to y un examen radiografico, asi como un
estudio de médula dsea.

Diagnéstico diferencial

Eritema pigmentado fijo: sobre todo,
cuando las manchas son multiples, el pade-
cimiento evoluciona por brotes y se presen-
ta sobre todo en el adulto. Siempre se en-
cuentra el antecedente de la ingestién por
medicamentos.

Angioma serpiginoso: es un desorden
névico que aparece en la infancia, caracteri-
zado por manchas eritematosas, producidas
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por vasodilatacién capilar y afecta glteos
y piernas, tomando una distribucién unila-
teral.

Enfermedades con alteraciones purpi-
ricas: estdn caracterizadas por manchas pig-
mentadas de origen purpirico, que afectan
miembros inferiores.

Liquen plano: lesiones papulosas: son
lesiones papulosas eritemato-violiceas con
predileccion por las extremidades y apare-
cen en la vida adulta.

Sifilides papulosas: son lesiones papu-
losas rosadas apruriticas, predominando en
palmas y plantas de los pies. Son autolimi-
tadas.

Hantomas: son tumoraciones de color
blanco-amarillento que semejan papulas o
nédulos. Se localizan en pirpados, codos y
rodillas.

Caso N° 1, Fig. 4
Manchas tipicas de urtica-

ria pigmentaria en abdo-
men.
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Nevoxantoendoteliomas: exclusiva de los
infantes, Las lesiones son de aspecto né-
vico, asintomdticas y tienden a la regresion
espontinea.

Evolucién y pronéstico

La urticaria pigmentosa se puede consi-
derar de curso benigno, con una tendencia
a curar con el tiempo y es influenciado su
curso por la edad de inicio del padecimien-
to. (19) Cuando se inicia en la infancia
hay remisién en un 50% durante la adoles-
cencia, pero cuando es tardia, el riesgo de
compromiso sistémico es mayor y es 8 veces
mds alto cuando empieza en la pubertad.

En las mastocitosis sistémicas generaliza-
das, especialmente en las formas sistémicas,
el pronéstico suele ser fatal.

CASO N 1

C.LR. femenina, 33 afios de edad, casa-
da, dedicada a labores del hogar.

Presenta dermatosis diseminada con ten-
dencia a la generalizacién, respetando tni-
camente cara, palmas y plantas de pies.
Constituida por numerosas manchas hiper-
crémicas de forma ovalada, que van de 5 a
10 milimetros, algunas de aspecto lenticular,
Inici6 su padecimiento 8 afios antes, con
manchas de color café en la piel de la regién
abdominal, las cuales fueron multiplicindo-
se. (Fig. 3 y 4). El signo de Darier fue
positivo.

Exdamenes de laboratorio: biometria he-
mitica, general de orina y glicemia fueron
normales.

Estudio histopatolégico: la epidermis
muestra discretamente acantosis a nivel de
los procesos interpapilares, hay papiloma-
tosis. En dermis superficial alrededor de los
vasos, hay discretos infiltrados de linfocitos.
En el resto del corte no hay alteraciones.
Con azul de toulidina se observa la presencia
de mastocitos en dermis superficial. Dra,
J. Novales. .

Impresién clinica: Urticaria pigmentaria
eruptiva del adulto.
Manejo del caso: Reserpina 0.1 mg. bid

por v.o. Ciprohepatadina 4 mg bid seis me-
ses después abandoné la consulta.
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CASO N° 2

C.C.V., 20 afios de edad, femenina, sol-
tera, dedicada a las labores del hogar, ori-
ginaria de Amatepec, Edo. de México.

Dermatosis diseminada con tendencia a
la generalizacién, predominando en regiones
expuestas y respetando las palmas y plantas
de los pies. Constituida por numerosas man-
chas de color café, de forma lenticular, de
4 milimetros de didmetro. (Fig. 5 y 6).

Inicié el padecimiento a los 2 afios de
edad con “ronchas” en toda la superficie
cutinea, quedando después las manchas pig-
mentadas de color café como secuelas. El
padecimiento ha cursado con exacerbaciones
cada afio aproximadamente y se acompaiia
con discreto prurito. El signo de Darier fue
positivo.

Exédmenes de laboratorio: biometria he-
mitica, general de orina y quimica sangui-
nea dentro del limites normales. Estudios
radiolégicos: placas de crineo y huesos lar-
gos sin anormalidades éseas.

Estudio histolégico: epidermis normal.
Alrededor del plexo subcapilar se observa
un infiltrado un poco denso formado por
células redondas. La coloracién con azul de
toulidina demuestra la existencia de masto-
citos. Dra. Amelia Laterza.

Impresién clinica: Urticaria pigmentosa
eruptiva de la infancia.

CASO N* 3

LMT. mujer de 7 afios de edades-
colar, originaria del Distrito Federal.

Presenta darmatosis diseminada a la
frente, mejillas, cuello en todas sus caras y
del tronco en su cara anterior y posterior.
La dermatosis estd consituida por numerosas
manchas de 2 a 6 cm. de didmetro, aisladas
y confluentes, la superficie de la mayoria de
las manchas dan el aspecto de piel de na-
ranja. También se observan numerosas lesio-
nes con aspecto de pipulas de 1 cm. de
didmetro, de color rosado y discretamente
levantadas. (Fig. 7 y 8).

Tinicé su padecimiento a los 4 afios de
edad, con la presencia de “manchas rojas
y vejigas” en la cara anterior del tronco,
que se acompafian de prurito y han ido mul-



tiplicindose paulatinamente. El signo de
Darier fue positivo.

Eximenes de laboratorio: biometria he-
mitica, quimica sanguinea, general de ori-
na, dentro de limites normales.

Estudio histopatoldgico: epidermis adel-
gazada, basal hiperpigmentada y aumento de
la capa cornea. En dermis superficial, me-
dio y profundo, se observa un infiltrado den-
so de células poligonales, con algunos linfo-
citos y eosindfilos. Foliculos pilosos hiper-
troficos. La tincién con azul de toulidina
fue positiva para mastocitos.

Impresion diagnostica: urticaria pigmen-
tosa papulosa y nodular (nodular coales-
cente).

Tratamiento: se le indicaron medidas hi-
giénicas y se citd para control posterior.

Caso N* 2, Fig. 6

Manchas numerosas en la
espalda.
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Caso N* 2, Fig. 5

Ob-érvese el predominio de
lesiones en las partes ex-
puestas,

No ha regresado a consulta hasta la fecha
de conclusion de este trabajo.

CASO N° 4

R.B.H. mujer de 3 afos de edad, origi-
naria del Distrito Federal.

Presenta dermatosis diseminada a la
frente, mejillas, regiones maxilares, torax en
todas sus caras, raices de los miembros supe-
riores, caras internas y anteriores de los
muslos y dorso del pie derecho. Constituida
por numerosas manchas de color café claro,
que van de 10 milimetros a 10 cm. de dii-
metro, de forma variada y bien limitadas.
en su superficie observan levantamientos que
Algunas estin discretamente levantadas y
recuerdan, en conjunto, a la piel de naran-
ja. Hay dos lesiones cubiertas de vello con
aspecto de lanugo. (Fig, 9). Inicié su der-
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Caso N* 3, Fig. 7

Nétese el aspecto pépulo
nodular de las lesiones.

Caso N* 3, Fig. 8

Manchas y n6dulos en una
nifia con Urticaria Pig-
mentaria.

Caro N' 4, Fig. 9

Notese el fino vello que
cubre las manchas oscuras,
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matosis desde el nacimiento, con la apari-
ci6n de “vejiguitas” en el térax y fueron
multiplicindose quedando posteriormente
manchas residuales. Presenta discreto pruri-
to. Con los bafios de agua caliente y con las
fricciones de la piel, las lesiones se tornan
eritematosos. El signo de Darier fue posi-
tivo.

Exédmenes de laboratorio: biometria he-
mitica, quimica sanguinea, general de ori-
na, dentro de Iimites normales.

Estudios radiol6gicos: placas de crineo
y huesos largos sin alteraciones dseas.

Estudio histopatoldgico: epidermis con
hiperqueratosis laminar. Estrato espinoso
normal. En un ostium folicular se observa
topén cérneo. En dermis papilar se aprecian
capilares con endotelio turgente y sus pare-
des algo engrosadas, rodeando a estos ca-
pilares se observa edema e infiltrados de
células mononucleares. También existen al-
gunos eosindfilos. Con coloracién de azul
de toulidina se pone en evidencia considera-
ble cantida dde mastocitos en dermis subpa-
pilar. Dra. A. Laterza.

Impresion clinica: Utrticaria pigmentosa,

Tratamiento: se le indicaron medidas hi-
giénicas y cita para control posterior.

Comentario

Los casos observados son de localiza-
cidén exclusivamente cutinea; las formas sis-
témicas del padecimiento y las asociaciones
con leucemia parecen ser excepcionales; en
los casos observados no permiten hacer con-
clusiones sobre la naturaleza de la enfer-
medad, pero de acuerdo a la mayoria de
los autores consultados, se le considera de
tipo genético. La naturaleza familiar es
poco comiin.

Consideramos el aspecto morfoldgico
como una de las principales caracteristicas
para realizar el dignéstico, pues la topo-
grafia es variable, puede ser localizada, di-
seminada o gencralizada.

De gran utilidad nos resulta el signo
de Darier, pues la mayoria de los casos re-
sulta positivo, como lo fueron todos nues-
tros casos.

En los casos sefialados, tuvimos la opor-
tunidad de encontrar una amplia gama de
lesiones, como fueron las formas pigmenta-
das del adulto y del nifio, un caso de lesio-
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nes papulosas y nodulares, en que el aspec-
to de piel de naranja en las lesiones fue
muy llamativo, y un caso de lesiones ampo-
llosas en las primeras etapas de su evolu-
Cronmn.

Vemos que la biopsia es indispensable
para confirmar el diagnéstico en cualquier
caso sospechoso de urticaria pigmentosa, pues
la presencia de mastocitos nos confirma
siempre nuestra impresion.

Con respecto al tratamiento, no existe
en la actualidad ninguno definitivo, consi-
deramos a las medidas higiénicas de mis
utilidad que los tratamientos farmacol6-
gicos.

En ninguno de nuestros pacientes en-
contramos alteraciones Gseas y los exdme-
nes generales no mejoraron nuestra impre-
sion diagnéstica. La linfocitosis sefialada por
Ruiz Maldonado (28) no estuvo presente
en ninguno de nuestros casos.

Summary

We carried out a revision of the biblio-
graphy on Mastocitocys (Urtticaria pigmen-
tosa) on the basis of four cases studied
in the "Centro Dermatologico Pascua” of
the Mexico City D.F.

We propose one clasification of Urtri-
caria Pigmentosa in which are integrated the
proposed forms arise from several autors.
The studied patients are female, 3 of them
have their symptons since their childhood.
and one in the adult age. Wse can observed
that morphological aspect and the Darier
sign are of great utility for diagnosis.

Within the cases pointed out we found
a variety of injuries such as the pigments
tion in the adult and children, and one
case which presented the aspect of “orange
skin".

The medical treatment is symptomatic.
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