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Urticaria Pigmentosa de presentación atípica en la infancia:  
reporte de un caso clínico

Catherina Moll-Manzur 1, Camila Downey 2, María Teresa Dossi C2

Resumen - La Urticaria Pigmentosa es el tipo más frecuente de mastocitosis cutánea (MC) de inicio en la edad pediátrica, representan-
do el 75% de las MC. Se presenta con máculas y/o pápulas de color amarillo a café-rojizo, usualmente con signo de Darier positivo y 
prurito. El 88% presenta compromiso de tronco. En este artículo compartimos el caso de Urticaria Pigmentosa de presentación atípica: 
predominio de lesiones en cara y sin compromiso de tronco. 
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Abstract - Urticaria Pigmentosa is the most common form of cutaneous mastocytosis (CM) starting in childhood and accounts for 75% 
of all the CM cases. It presents with yellow to brown-reddish macules or papules, usually with positive Darier sign and itching. Trunk 
involvement is present in 88% of patients. In this article we describe a case of Urticaria Pigmentosa with an atypical presentation: facial 
predominance without trunk involvement. 
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 Introducción 

Las mastocitosis son un grupo heterogéneo de enfermedades, 
caracterizadas por la acumulación de mastocitosis en la piel (mas-
tocitosis cutáneas) y/o en órganos extracutáneos (mastocitosis 
sistémicas). La mayoría de las formas pediátricas corresponden 
a formas exclusivamente cutáneas. La Urticaria Pigmentosa (UP), 
también llamada mastocitosis cutánea máculo-papular, es la forma 
de mastocitosis pediátrica más frecuente y afecta predominante-
mente el tronco. A continuación, presentamos un caso clínico de 
UP de presentación atípica, con predominio de lesiones en cara y 
sin compromiso de tronco. 

Caso clínico 

Paciente de sexo femenino de 3 años de edad, sana, con histo-
ria de lesiones cutáneas persistentes, pruriginosas localizadas 
principalmente en cara y brazos, desde los 6 meses de edad.  No 
presentaba dolor abdominal, osteoarticular ni cefalea. El examen 
físico evidenció la presencia de máculas de color café de diferentes 
tamaños, localizadas en mejillas (Figura 1) y en la cara extensora de 
las extremidades superiores, sin compromiso de tronco. El signo de 
Darier era positivo. Tenía dermografismo rojo, sin hepatoespleno-
megalia ni adenopatías. El diagnóstico diferencial incluyó Urticaria 
Pigmentosa, histiocitosis cefálica benigna e hiperpigmentación 
posinflamatoria. 
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Figura 2: (a) Estudio histopatológico de la UP. Tinción de Hematoxi-
cilina-eosina muestra dermis con infiltrado perivascular superficial lin-
focitario y de mastocitos abundantes.(b) Tinción de Giemsa en muestra 
histopatológica de la lesión.
Existe presencia de infiltrados mastocitarios.

El estudio histopatológico fue consistente con UP (Figuras 2a y 
2b).  La paciente se manejó con levocetirizina clorhidrato, con 
buena respuesta.

Figura 1: Apariencia clínica de la UP. Máculas de color café de diferentes 
tamaños, localizadas en mejillas, nariz y mentón.

Los exámenes de laboratorio revelaron: hemograma, velocidad de 
sedimentación y pruebas hepáticas normales, triptasa sérica: 1.33 
ug/L (normal) y ecotomografía abdominal normal. 

Discusión 

La mayoría de las mastocitosis en la edad pediátrica corresponden 
a formas exclusivamente cutáneas y transitorias. Aproximadamente 
el 90% de las mastocitosis pediátricas se presenta en menores de 
2 años, con una frecuencia hombre-mujer de 1.5: 1 (Ben-Amitai et 
al., 2005; Meni et al., 2015).

De las mastocitosis cutáneas (MC), el 75% corresponde a la UP, 
seguida por el mastocitoma (20%) y la mastocitosis cutánea difusa 
(5%) (Meni et al., 2015).

La UP se presenta más frecuentemente con múltiples macu-
lopápulas, de color café o rojizas, de forma oval y diferentes 
tamaños (variante polimórfica). La variante monomórfica es 
rara en niños y se presenta con lesiones homogéneas redon-
deadas, de menor tamaño que las de la variante polimórfica 
(Hartmann et al., 2016).

En cuanto a la distribución, las lesiones de UP se localizan de forma 
asimétrica y generalizada, comprometiendo el tronco, cabeza, cuello 
y extremidades (Hartmann et al., 2016). El compromiso de tronco se 
presenta en un 88% de los casos de la UP (Ben-Amitai et al., 2005).

El mastocitoma suele presentarse con una o un par de lesiones 
tipo placas o nódulos, de color amarillo-cafesoso o rojizo-cafesoso. 
La mastocitosis cutánea difusa, en cambio, se presenta con un 
eritema difuso, aumento de las marcas de la piel e infiltración con 
frecuentes vesículas. 

El signo de Darier es altamente sensible y específico, encontrándose 
presente entre el 70%-90% de todos los casos de MC (Hannaford 
& Rogers, 2001; Akoglu et al., 2006; Meni et al., 2015; Azaña et al., 
2016b). Este se produce al rozar la lesión, produciéndose una urti-
cación intensa. Puede asociarse además a prurito y dermografismo. 

Un porcentaje importante se presenta con síntomas secundarios 
de la degranulación mastocitaria. El más frecuente es el flushing 
(24,5% de los casos), seguido por los síntomas gastrointestinales, 
el dolor óseo y la cefalea. La anafilaxia se produce en un 10% de 
los niños con MC (Hartmann et al., 2016).
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Puede ocurrir una exacerbación sintomática ante ciertos factores, 
entre los que destacan factores físicos (calor y cambios bruscos de 
temperatura), emocionales (ansiedad), drogas (antiinflamatorios 
no esteroidales, anestésicos locales, opioides, narcóticos, relajantes 
musculares e inductores y algunos antibióticos), picaduras (hemi-
nópteros) y algunas comidas (frutos secos, crustáceos, chocolate) 
entre otros, que se detallan en la tabla 1 (Hannaford & Rogers, 2001; 
Heide et al., 2008; Azaña et al., 2016a; Lange et al., 2016).

La severidad de los síntomas sistémicos no se ha correlacionado con 
un compromiso sistémico. Sin embargo, el hallazgo de organomegalia 
(hepatoesplenomegalia y linfoadenopatías) se ha considerado como 
un fuerte indicador de enfermedad sistémica (Carter et al., 2015).

Como estudio inicial a un paciente con mastocitosis pediátrica 
puede solicitarse un hemograma completo y niveles de triptasa 
sérica. La mayoría de los niños con UP presenta valores normales 
de triptasa sérica al diagnóstico. Si bien en adultos es clara la 
asociación entre niveles altos de TS y la infiltración de la médula 
ósea, esta asociación no está tan clara en pediatría (Hartmann et 
al., 2016). Niveles elevados de triptasa se han encontrado en niños 
con extenso compromiso cutáneo; los cuales tienen mayor riesgo 
de presentar síntomas potencialmente graves debido a la liberación 
de mediadores de los mastocitos (Azaña et al., 2016a).

El diagnóstico de las MC es clínico y se confirma con una biopsia de 
lesiones cutáneas (y de la piel circundante en caso de sospecharse 
una mastocitosis difusa cutánea) (Hannaford & Rogers, 2001). En 
estos casos, la presencia infiltrados mastocitarios cutáneos confirma 
el diagnóstico.  

El tratamiento de las MC es esencialmente sintomático. En ge-
neral, no se requiere ninguna terapia, sin embargo, en niños con  
excesivo prurito y/o enrojecimiento deberán evitarse los factores 
que exacerben los síntomas (tabla 1).  

La terapia sistémica en base a antihistamínicos H1 constituye la 
primera línea de tratamiento farmacológico y resulta efectiva en 
reducir el prurito (Zegpi-Trueba et al., 2015). Puede además com-
binarse con el uso de antihistamínicos H2 (Castells et al., 2011).  El 
cromoglicato de sodio oral (15-20 mg/kg/día) y los antileucotrie-
nos generalmente se usan cuando los síntomas no mejoran con 
antihistamínicos (Azaña et al., 2016b). En niños mayores de 2 años, 
pueden considerarse los corticoides tópicos por períodos de 3-6 
semanas. La fototerapia con psoralenos combinados con UV-A o 
UV-B se reserva para casos raros de compromiso cutáneo masivo, 
con síntomas severos que no responden a las terapias antes men-
cionadas y/o con repetidas formaciones de ampollas (Hannaford 
& Rogers, 2001; Azaña et al., 2016b). 

Tabla 1: Factores que exacerban una degranulación mastocitaria (Modificado de (Hannaford & Rogers, 2001; Azaña et al., 2016b, a). 

1) Agentes físicos

· Calor

· Ejercicio

· Cambios bruscos de temperatura

· Irritación mecánica de la piel

· Procedimientos invasivos (quirúrgicos o  
endoscópicos del tracto gastrointestinal)

2) Emocionales

Ansiedad

3) Drogas

· Antiinflamatorios (Aspirina y AINEs)

· Anestésicos locales

· Antibióticos (anfotericina B, polimixina B, vancomicina)

· Antitusígenos

· Opioides

· Relajantes musculares e inductores

· Alcaloides (quinina, escopolamina)

· Medios de contraste iodados 

· Narcóticos

· Hidroxiurea

· Alcohol

· Expansores plasmáticos

4) Picaduras 

Abeja

Avispa

Hormigas de fuego

Serpientes

5) Comidas

· Colorantes

· Frutos secos 

· Frutas cítricas 

· Crustáceos

· Chocolate

· Carne ahumada 

· Tomate

· Habas
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El pronóstico de la UP es generalmente bueno, con un curso be-
nigno y autolimitado (Carter et al., 2015). La mayoría de los niños 
con UP presenta una remisión parcial o total de las lesiones en la 
pubertad (Hartmann et al., 2016).

Las UP son descritas en tronco en alrededor de un 90% de los 
casos pediátricos (Ben-Amitai et al., 2005). Este es un ejemplo con 
afectación exclusivamente facial y de extremidades superiores, 
por lo tanto, es una patología que debiera considerarse dentro 
del diagnóstico diferencial de lesiones que comprometen la 
cara en niños. 
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