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Resumen Abstract

Nifia de 7 afios, que acude a consulta por haber 7 year old girl, who goes to consultation for filing
presentado en dias sucesivos dos episodios de picor, on successive days two episodes of itching and
enrojecimiento de la piel y habones difusos durante skin reddening and diffuse hives while bathing
el bafio en la playa. Tratada tres semanas antes de on the beach. Treated three weeks before of

una amigdalitis exudativa con penicilina oral y mala an exudative tonsillitis with oral penicillin and
respuesta. Se realiz6 una prueba de provocacién con poor response. A provocation test was performed
frio que fue positiva (produciendo la aparicion de with cold (causing the appearance of wheals
habones y picor tras el contacto) (Figs. 1y 2), asi como and itching after contact), also a throat culture,
un cultivo de exudado faringeo, que fue negativo, y una which was negative and blood test including
analitica sanguinea incluyendo serologia, que resulté serology, which was compatible with acute EBV
compatible con infeccién aguda por VEB. infection.

Caso clinico durante el bafio en la playa, sin episodios anteriores simi-

Anamnesis: nifia de 7 afios que acude a la consulta por  lares. Refiere la madre que tras cada inmersion en el mar,
haber presentado en dias sucesivos, dos episodios de picor,  tardaba en recuperarse casi una hora y se quedaba ligeramente
enrojecimiento generalizado de la piel y habones difusos  somnolienta, mientras mantenia el rascado continuo de caray
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Figura 1. Lesiones urticariformes desencadenadas en la piel de la
paciente a los pocos minutos del estimulo con un acumulador de frio.

tronco. No habia asociado tos ni picor de mucosas en ninguna
de las ocasiones. La nifia habia sido tratada tres semanas antes
de una amigdalitis exudativa con penicilina oral y mala res-
puesta (la fiebre cedié a los 4 dias). No existian antecedentes
familiares de interés; tampoco datos personales que sugiriesen
enfermedad alérgica, inmunoldgica o reumdtica previas.
Exploracién fisica: buen estado general. Bien hidratada,
nutrida y perfundida. No exantemas ni petequias. No signos
de distrés respiratorio. Auscultacién cardiaca: normal. Aus-
cultacién pulmonar: buena entrada de aire bilateral, sin ruidos
sobreafiadidos. Abdomen: normal. ORL: normal.
Exdmenes complementarios:

*  Cultivo de exudado faringeo negativo.

*  Hemograma con férmula leucocitaria: todas las series en
limites normales.

* Bioquimica con pruebas de funcién hepitica (en rangos
normales), reactantes de fase aguda (VSG 6 mm/1 h),
inmunoglobulinas totales y fraccionadas (IgA e IgM nor-
males, IgE total 16 Ul/ml) y RAST ambiental (negativo).
C3, C4y CH50 normales (32 mg/dl, 19 mg/dly 80 UL/

ml, respectivamente).

* Serologia de virus hepatotropos: negativa (IgG VHB
positiva postvacunal).

*  Serologia pardsitos intestinales: negativa.

*  Marcadores de bacterias atipicas (Clamydia y Myco-

plasma): negativo.

*  Serologia virus respiratorios: positivo para Virus Epstein-
Barr (VEB) (IgM VCA e IgG VCA positivos; IgG
EBNA-1 negativo).

1. Ante estos resultados, scudl seria su siguiente actitud?

a. Enviarla al hospital, pues precisa ingreso y tratamiento
intravenoso con corticoides, asi como observacién
estrecha y realizacién de otras pruebas complemen-
tarias.

b. Enviaria a consultas de Dermatologia de forma pre-
ferente.

c. Realizaria una prueba en la propia consulta, que me
puede servir para el diagndstico de esta patologia.
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Figura 2. Lesiones en la piel de la paciente.

d. Iniciaria tratamiento con corticoide oral sin mds dila-
cién, pues tengo claro el diagndstico.

e. No realizaria nada mis, salvo dar una serie de reco-
mendaciones a la familia.

¢Cudl es la principal célula implicada en la fisiopatologia
de esta entidad?

Linfocitos T.

Eosinéfilos.

Mastocitos.

Baséfilos.

Macréfagos.

o ap o

¢Como clasificaria la urticaria de este paciente?
Adquirida, tipo I.

Adquirida, tipo II.

Adquirida, tipo III.

Familiar, tipo II.

Familiar, tipo III.

o ap o

¢Cuil seria el tratamiento principal?

a. No precisa tratamiento, es un cuadro autolimitado y
que cede por si solo.

Corticoides orales.

Antihistaminicos H1.

Inmunosupresores.

Recomendaciones y medidas preventivas.

o p0 T

¢Seria necesario dar alguna recomendacién mds a este

paciente?

a. No, puesto que el cuadro remitird en unos dias y no
tiene ningln riesgo para el paciente.

b. Si, deben hacerse las recomendaciones habituales de
reposo y prevencion de traumatismos abdominales, en
contexto de la infeccién aguda por VEB.

c. Solo tendrian que realizar medidas preventivas los
pacientes con reacciones de tipo III.

d. Si, seria necesario que evitaran una serie de situaciones
temporalmente.

e. Debe evitar bafiarse o el contacto con agua fria el resto
de su vida.



Respuestas correctas

Pregunta 1. Respuesta correcta: c. Realizaria una prueba
en la propia consulta, que me puede servir para el diagndstico
de esta patologia.

Comentario

La principal sospecha, con estos resultados, es una urti-
caria fisica desencadenada por el frio. La urticaria a frigore
representa el 2-3% de las urticarias fisicas. Fue descrita por
primera vez por Bourdon en 1866, y se caracteriza por el
desarrollo de urticaria y/o angioedema tras la exposicién al
frio (actividades acuiticas, aire frio, lluvia, nieve, ingesta de
comida fria o contacto con objetos frios). En la mayoria de
los pacientes, no se encuentra ningun agente desencadenante,
sin embargo, en algunos casos, se ha asociado a: infecciones
viricas o bacterianas, enfermedades autoinmunes, hemato-
légicas o tiroideas e ingesta de firmacos. Se puede asociar a
otras formas de urticaria fisica como: dermografismo (21%),
urticaria por calor (10%) y urticaria colinérgica (8%). Esta
patologia debe ser inicialmente diagnosticada por una prueba
de exposicion al frio, consistente en la aplicacién de un esti-
mulo frio (de 0 a 4°), generalmente un cubito de hielo, en
una bolsa de pldstico (tipicamente en la cara extensora del
antebrazo) durante un tiempo determinado, dependiendo de la
gravedad de la reaccién previa. La lectura se realiza 10 minu-
tos después de retirarlo. El resultado es positivo si aparece
una lesion sobreelevada, habonosa, en el drea de aplicacién.
Es importante determinar el tiempo minimo de exposicién
necesario capaz de inducir una reaccién positiva, al haberse
demostrado que existe una relacién inversa con la gravedad
de la reaccién. Un tiempo umbral de estimulacién menor de
tres minutos se correlaciona con mayor riesgo de presentar una
reaccién sistémica. El resultado del test nos ayuda a diferenciar
y clasificar los distintos trastornos asociados al frio (Fig. 3).
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En este caso, en la misma consulta se realizé una prueba
de provocacién con un acumulador de frio, apareciendo los
habones y el picor entre 1y 2 minutos tras el contacto (Figs. 1
y 2), sin que se acompafiara de afectacién del estado general
ni alteracién de las constantes vitales.

Con ello, pudimos establecer el diagnéstico de urticaria
a frigore secundaria a infeccién aguda por EBV. El meca-
nismo por el que la mononucleosis infecciosa desencadena la
urticaria por frio es desconocido. Las crioglobulinas y agluti-
ninas pueden aparecer durante la infeccién y se han sefialado
como posible causa, aunque no se ha demostrado. Diferentes
mecanismos autoinmunes podrian explicar la asociacién entre
el virus de Epstein-Barr y otros agentes infecciosos con la
aparicién de urticaria a frigore.

Pregunta 2. Respuesta correcta: c. Mastocitos.
Comentario

La principal célula implicada en la patogenia de esta enfer-
medad es el mastocito, al igual que ocurre en otras enfer-
medades alérgicas. En la sangre y piel de estos pacientes se
han encontrado concentraciones elevadas de mediadores de
la degranulacién mastocitaria como: histamina, TNF alfa,
prostaglandina D2... Ademds, la IgE juega un papel impor-
tante en algunos casos.

Pregunta 3. Respuesta correcta: b. Adquirida, tipo IL.
Comentario

Segtn la clasificacion de Wanderer (Tabla I), los sindro-
mes de urticaria por frio pueden ser adquiridos o familiares,
y atendiendo a la gravedad de los sintomas se clasifican en:
* Tipo I: urticaria y/o angioedema localizado.
*  TipoIl: reacciones sistémicas caracterizadas por episodios

de urticaria y/o angioedema, sin sintomas de hipotensién.

URTICARIA POR FRIO
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Figura 3. Diagnostico diferencial de las urticarias (U) desencadenadas por frio.
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Tabla I. Clasificacion de los sindromes de urticaria por frio

Adquiridos (sindromes de urticaria por frio adquiridos)
Con test de estimulacion por frio positivo (tipicos):
1. Primario
2.Secundario
- Crioglobulinemia:
* Primaria
» Secundaria
o Leucemia linfocitica crénica
o Linfosarcoma
o Vasculitis leucocitoclastica
o Linfadenopatia angioinmunobléastica
- Vasculitis leucocitoclastica
- Enfermedades infecciosas: mononucleosis, sifilis, otras
- Crioaglutininas
- Criohemolisinas
- Criofibrinégeno
- Otros factores
Atipicos (por respuestas atipicas a la estimulacién por frio):
- Urticaria por frio adquirida atipica sistémica
- Dermografismo dependiente del frio
- Urticaria colinérgica inducida por frio
- Urticaria por frio retardada
- Urticaria refleja por frio localizada

Familiares

Urticaria por frio retardada, con herencia antosémica
dominante

*  Tipo I1I: reacciones sistémicas graves con episodios de
urticaria y/o angioedema generalizados, asociados con
hipotensién o shock.

En este caso, se trataria de una urticaria adquirida tipo II,
al ser secundaria a una infeccién con la clinica de adormeci-
miento que referia la paciente.

Pregunta 4. Respuesta correcta: c. Antihistaminicos H1.
Comentario

Los antihistaminicos son el pilar fundamental para el
tratamiento de mantenimiento o profilaxis de la urticaria
por frio adquirida, sobre todo, antihistaminicos no sedativos
como la cetirizina. Si el tratamiento con antihistaminicos a
altas dosis no controla los sintomas, pueden afiadirse anti-H2
y antagonistas de leucotrienos (zafirlukast, montelukast) y,
cuando el tratamiento farmacolégico fracasa, puede intentarse
la induccién de tolerancia con frio.

Las publicaciones halladas consisten en casos aislados y
pequefias series, que impiden llegar a conclusiones fiables
sobre la eficacia del tratamiento.

En nuestro caso, se prescribié tratamiento mantenido dos
meses con Cetirizina oral. Tras este periodo, la prueba de
estimulacion con frio fue negativa.

Pregunta 5. Respuesta correcta: d. Si, seria necesario que
evitaran una serie de situaciones temporalmente.
Comentario

Seria recomendable que estos pacientes eviten la exposi-
cién al frio el tiempo que dure el cuadro clinico y hasta que el
test de exposicion al frio sea negativo, para asi evitar posibles
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reacciones sistémicas que podrian poner en riesgo su vida. En
el caso de las urticarias por frio secundarias a mononucleosis,
la duracién suele ser autolimitada, desde unos pocos dias hasta
7 semanas, segun los casos descritos hasta el momento, y para-
lela al curso de la infeccién. Durante este tiempo, deberian
evitar actividades acudticas y consumo de alimentos y bebidas
frias, para prevenir un posible edema orofaringeo. Ademis,
si el paciente precisara una cirugia, deberia tomarse una serie
de medidas: elevar la temperatura del quiréfano y mantener
al paciente lo mds templado posible, asi como precalentar los
fluidos, hemoderivados y medicamentos de administracién
endovenosa a 37°C.

Conclusién

Presentamos un caso de urticaria “a frigore” tipica por
inmersién en agua de mar, con manifestaciones sistémicas y
asociada a infeccién aguda por VEB. Esta urticaria fisica es
una entidad poco frecuente en la infancia, potencialmente
grave y relacionada, sobre todo con el antecedente de infec-
ciones bacterianas y viricas. Su asociacién a la infeccién por
VEB ha sido descrita, aunque al revisar la bibliografia, hemos
encontrado solo 6 casos reportados en la edad pedidtrica. La
principal medida a tomar es la preventiva, evitando la expo-
sicién a temperaturas bajas, bafios en agua fria e ingesta de
liquidos refrigerados. La prevencién farmacoldgica con anti-
histaminicos anti-H;j ha probado ser eficaz.

Palabras clave

Urticaria a frigore; Virus de Epstein-Barr; Mononucleo-
sis infecciosa; Cold urticarial; Epstein-Barr virus; Infectious
Mononucleosis.
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