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Resumen

Descripcion del caso: Lactante de tres meses, hijo de madre VHC, con aparicion esporédica de lesiones
cutaneas urticariformes sin implicacion sistémica desde el primer mes.

Exploracion y pruebas complementarias. Erupcion con lesiones cutaneas subcentimétricas, macul opapul 0sas,
eritematomarronaceas multiples, monomorfas, de aparicion en caray progreso cefalocaudal simétrico hacia
tronco y extremidades. Respeta palmas, plantas y mucosas. Con la minima disrupcion de la barrera cutanea
aparece prurito, eritema e hinchazén local similares areaccion urticariforme. No asociairritabilidad, fiebre,
sintomatol ogia respiratoria, ORL, neuroldgica, digestiva ni otras manifestaciones cutaneas (flushing,
eritrodermia, ampollas, telangiectasias, vasculitis...). Laexploracion fisica revela desarrollo psicomotor
acorde a su edad, ausencia de adenopatias y organomegalias. Destaca €l signo de Darier (patognoménico y
diagnostico de mastoctitosis tipo urticaria pigmentosa), que consiste en reaccion urticariforme con prurito e
hinchazdn local desencadenada ala friccionar suavemente la piel. Es provocado por degranulacion de
mastocitos, con consiguiente liberacion de mediadores inflamatorios. También se aprecia dermografismo en
lapiel normal hallada entre lesiones. Analiticamente encontramos hemograma sin alteracion en formula
leucocitaria, aumento de mastocitos ni eosinofilia; estudio renal y hepatico (funcional, de imagen y
autoinmunidad) sin alteraciones; serologias TORCH y Rosa de Bengala negativos. SGB negativo. No se
analizaron triptasa sérica ni metilhistamina urinaria. En biopsia cutdnea aparece infiltracion de mastocitos
fusiformes en dermisy granulos citopl asméti cos metacromaticos con Giemsa, compatible con urticaria
pigmentosa. No se realizd biopsia de médula 6sea dada la baja probabilidad de mastocitosis con trastorno
hematol 6gico asociado a esta edad y ausencia de repercusion sistémica.

Juicio clinico: Mastocitosis cutanea: urticaria pigmentosa.

Diagnostico diferencial: Se descarta viriasis concomitante (teniendo en cuentala positividad de Ac anti VHC
transferidos de la madre), contacto con aves, insectos, alérgenos e hipersensibilidad ante alimentos,
sustanciasirritantes y farmacos.

Comentario final: Laurticaria pigmentosa es |la forma clinica de mastocitosis mas frecuente, principal mente
en lactantes y nifios. El diagnostico se define por latriada: |esiones cutaneas tipicas, confirmacion

histopatol 6gica de infiltrados focales mastocitarios en dermisy ausencia de criterios clinicos y de laboratorio
de compromiso sistémico.
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