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Resumen

Descripcion del caso: Mujer de 19 afios con méacula hiperpigmentada congénita a nivel de abdomen que
durante su infancia comienza con mas méculas similares en el cuello, rojo-violéceas, diagnosticadas de
micosis. Al evolucionar desfavorablemente, acude por prurito a Urgencias, donde se sospecha mastocitosis y
comienza el diagndstico diferencial. Sin otros antecedentes de interés.

Exploracion y pruebas complementarias. Buen estado general, normohidratada. Presenta mdltiples méculas
hi perpigmentadas en distintas localizaciones, pruriginosas. Constantes y resto de exploracion normales. Se
deriva a dermatologiay solicita analitica con triptasa sérica e IgE y mapa 0seo.

Juicio clinico: Mastocitosis cutanea variante urticaria pigmentosa.

Diagnostico diferencial: Urticaria, dermatitis atopica, liquen plano, cicatrices, infestacion por parasitos,
psoriasis, enfermedad de Behget, mixedema pretibial, esclerodermia.

Comentario final: Lamastocitosis es una hiperproliferacion de los mastocitos que exceden los limites
esperados en procesos reactivos. La clinica va desde asintomética a cuadros agresivos con prurito,
rubefaccién, urticaria, calor sin sudoracion, pal pitaciones, malestar general, opresion torécica, dolor
abdominal. Lapiel es el 6rgano més afectado, con maculopapulas fijas de color rojo-violaceas conocidas
como urticaria pigmentosa. El signo de Darrier es patognoménico (hiperemiatras friccion suave de la zona).
Lasistémica, el 70% presenta afectacion 0sea, 50% hepatoesplenomegalia, y afectacion de los ganglios
linféticos. Se havisto relacion con mutaciones de c-kit-816. La mastocitosis es una enfermedad rara
(incidencia de 5-10/1.000.000). Referente ala edad de aparicion se describen dos picos: en la primera década
(65%, ++ urticaria pigmentosa) y el segundo entre la 42y 52 década de lavida. Normamente el curso es
benigno con buen prondstico y resolviéndose sin secuel as antes de la pubertad. En conclusion, esimportante
tener en cuenta esta patol ogia ante casos de anafilaxia sin causa aparente, rubicundez facial, cefaleas, diarrea,
sincopes de repeticion... Esimportante realizar un diagndstico precoz, evitar factores desencadenantes de
liberacion de gréanul os de células cebadas y seguimiento multidisciplinar.
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