APORMast

A APORMast € uma organizacdo sem fins
lucrativos constituida por um grupo de pessoas
e familiares de pessoas com mastocitoses,
sindromes de ativacdo mastocitaria e alfa-
triptasémia hereditaria.

A sua criacdo resulta da necessidade de
promover a consciencializacgo e o
conhecimento sobre as mastocitoses e
restantes doengas mastocitarias e suas
especificidades, assim como a melhoria dos
cuidados de saude prestados aos doentes,
nomeadamente, 0 acesso a medicacao.

A APORMast tem por objetivo apoiar e
contribuir para a melhoria global da salude e
qualidade de vida dos doentes com estas
patologias, através de acdes relacionadas com
0S seus aspetos sociais, educacionais, culturais,
médicos, cientificos e de investigacao.

Contato:
mastocitose.portugal@gmail.com

Inscricao:
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Doencgas Mastocitarias

Grupo de doencas provocadas pela acumulacao
de mastocitos anormais/ativacao excessiva dos
mastocitos.

As reacdes decorrentes da ativacao mastocitaria
podem ser desencadeadas por fatores
inespecificos (exemplos: cocar as lesdes,
calor/frio, stress emocional), ou especificos
(medicamentos, alimentos e picada por insetos
do grupo dos Himendpteros: abelhas, vespas).

Diagnéstico

Mastocitose:
e Detecdo de mastocitos anormais (exemplo:
mutac¢des do gene KIT);
* Biopsia de lesbes mastocitose cutanea;

* Bidpsia de medula 6ssea (raramente necessaria
em criangas).

Sindromes de ativagao mastocitaria:

* ReacOes graves/anafilaxias;

e Aumento da concentracdo sanguinea de
mediadores libertados por mastdcitos, durante
as reagoes;

¢ Melhoria dos sintomas ap6s tratamento dirigido.

Alfa-triptasémia hereditaria:
* ReacOes decorrentes da ativagdo mastocitaria;
* Mutag¢Bes do gene TPSABT.

Tenho uma doenga mastocitaria, o que
devo evitar?

As evicoes devem ser personalizadas e
ajustadas a cada doente, por médicos com
experiéncia nestas doencas.

Exemplos de fatores especificos, que por vezes

€ necessario evitar:

e Anti-inflamatérios nado esterdides (ex:
ibuprofeno): ndo evitar se bem tolerados;
Anestésicos  gerais: preferir  propofol,
cetamina, diazepam, fentanil e
vecuronio/pancurénio. Evitar outros. Pré-
medicacao recomendada;*

Anestésicos locais: preferir amidas (ex:
lidocaina, mepivacaina). Pré-medicacao
recomendada;**

Vacinas: Pré-medicacdo recomendada;**
Meios de contraste iodados: preferir
farmacos hiposmolares/ndo idnicos. Pré-
medicacao recomendada;***

Alimentos: evitar apenas os alimentos que

causaram rea QCN)ES;

Himendpteros: cobrir o maximo de
superficie corporal e evitar perfumes e
roupas com cores garridas, ou floridas, se
contacto previsivel com abelhas/vespas.

Tratamento

Prescricdo personalizada de medicamentos
que previnem a libertacdo de mediadores,
ou que impedem que estes desempenhem a
sua funcdo (doentes com sintomas
frequentes);

Tratamento de doencas 6sseas associadas;
Reducdo do numero de mastdcitos (doenca
avancada);

Dispositivo autoinjector de adrenalina e
ensino sobre a sua utilizacdo (doentes com
historia de anafilaxia e criancas com triptase
elevada e lesdes cutaneas extensas).

Esquemas de pré-medicacao
(ajustar doses a idade e peso)

* Procedimentos sob anestesia geral/parto:
prednisolona 0.5 a 1 mg/Kg (ou equivalente)
12 e 1 hora (h) antes, cetirizina (ou outro),
famotidina e montelucaste 1 h antes;
Procedimentos sob anestesia
local/vacinacdo: cetirizina (ou outro anti-
histaminico ndo sedativo equivalente) e
famotidina, 1 h antes;

Meios de contraste iodados: glicocorticoide
na mesma dose 13, 7 e 1 h antes da
perfusdo, cetirizina (ou outro), famotidina e
montelucaste 1 h antes.
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