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ARTIGO ORIGINAL

Mastocitose em idade pediátrica: 
Caracterização de um período  
de 5 anos num hospital central

Mastocytosis during pediatric age: 5-year characterization  
in a central hospital

RESUMO

Fundamentos: A mastocitose é um grupo de doenças raras caracterizada pela expansão e acumulação 
excessiva de mastócitos clonais, de que resulta o envolvimento cutâneo e/ou sistémico. Nas idades pediátricas, 
a forma mais comum de mastocitose é a mastocitose cutânea. Objetivos: O presente trabalho tem como ob-
jetivo avaliar as características demográficas e os achados clínicos em crianças com diagnóstico de mastocitose. 
Métodos: Foram revistos os processos clínicos, desde janeiro de 2014 a junho de 2019, de todos os doentes 
com diagnóstico de mastocitose no Hospital Pediátrico de Coimbra. Resultados: Os 14 doentes foram diag-
nosticados com mastocitose cutânea. A idade média de início das lesões foi de 15,1 meses, sendo a mediana de 
5 meses. A idade média de diagnóstico foi de 22,5 meses e a mediana de 9,5 meses. Dos 14 doentes, 8 eram do 
sexo masculino. 12 doentes tinham mastocitose cutânea maculopapular e 2 tinham mastocitoma cutâneo. No 
que diz respeito à subclassificação das variantes da MC maculopapular, 11 foram classificadas como polimórficas 
e 1 como monomórfica. O sinal de Darier foi positivo em 12 doentes, 10 tinham prurido, 2 apresentavam dor 
abdominal e 3 diarreia. Não foi constatado nenhum episódio de anafilaxia. Em todos os doentes foi realizado um 
estudo analítico inicial, a destacar o doseamento da triptase sérica, que variou entre 1,3‑15,9 ng/mL na primeira 
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avaliação. Em 8 doentes, o diagnóstico foi confirmado através de biópsia cutânea. A terapêutica baseou‑se na 
evicção dos fatores desencadeantes, em anti‑histamínicos H1 e corticosteroide tópico de potência moderada a 
forte. O curso das lesões permanece estável em 12 doentes. Conclusões: O presente trabalho corrobora o 
que está descrito na literatura corrente sobre o tema. Realça a importância do conhecimento das características 
da doença em idade pediátrica para a prevenção de fatores desencadeantes, diagnóstico, investigação e trata-
mento dirigidos.

Palavras‑chave: Mastocitose, mastocitose cutânea, mastocitose pediátrica.
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ABSTRACT

Background: Mastocytosis is a group of rare diseases, characterized by the excessive clonal mast cell proliferation and 
accumulation, having cutaneous and/or systemic involvement. During pediatric age, cutaneous mastocytosis is the most com-
mon presentation. Aim: This descriptive analysis of children diagnosed with mastocytosis has the purpose of evaluating their 
demographic characteristics and clinical f indings. Methods: The clinical f iles of patients diagnosed with mastocytosis from 
January 2014 to June 2019 at Hospital Pediátrico de Coimbra were reviewed. Results: Cutaneous mastocytosis was the f inal 
diagnosis for all 14 patients. The mean age for the starting lesions was 15.1 months, with a median of 5 months. The mean 
age for diagnosis was 22.5 months and the median 9.5 months. 8 patients were male, 12 had maculopapular cutaneous 
mastocytosis and 2 had mastocytoma. Regarding the subclassif ication of maculopapular cutaneous mastocytosis, 11 were 
classif ied as polymorphic and 1 as monomorphic. Darier’s sign was positive in 12 patients, 10 had pruritus, 2 had abdominal 
pain and 3 diarrhea. None of the patients had an anaphylactic episode. Every patient had an initial evaluation with tryptase 
dosage measurement, varying between 1.3‑15.9 ng/mL at this point. 8 patients had the diagnosis confirmed through a skin 
biopsy. As medical therapy was included avoidance of triggers, H1 antihistamine and moderate to strong strength topical 
corticosteroid. The lesions progression remains stable in 12 patients. Conclusions: This analysis reaff irms what is written 
about the theme in current literature. It emphasizes the importance of knowing the disease’s pediatric characteristics to ensure 
the prevention of triggers and an accurate diagnosis, investigation and treatment.

Key‑words: Cutaneous mastocytosis, mastocytosis, pediatric mastocytosis.
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INTRODUÇÃO

Em 1878, Paul Ehrlich descreveu, pela primeira vez, 
os mastócitos1. Unna, em 1887, relata a presença 
de numerosos mastócitos em lesões cutâneas de 

urticária pigmentosa, termo atualmente em desuso. Con-
tudo, o termo mastocitose apenas é descrito, pela pri-
meira vez, em 19361. A mastocitose representa um grupo 
de doenças, sendo caracterizada pela sobreativação e/ou 
expansão e acumulação de mastócitos clonais em dife-
rentes órgãos e sistemas2.

A etiologia da mastocitose, na maioria dos doentes, 
decorre de uma mutação ativadora do ckit, com função 
de cinase de tirosina transmembranar, sendo que na pre-
sença de algumas mutações existe um aumento da sen-
sibilidade do stem cell factor (SCF). A ligação do SCF‑ckit, 
em condições fisiológicas, promove o crescimento, pro-
liferação, diferenciação, sobrevivência dos mastócitos e 
a libertação de mediadores mastocitários. No adulto, a 
mutação mais comum resulta da substituição da valina 
pelo aspartato no codão 816 do KIT (D816V)3. Na popu-
lação pediátrica, a mutação KIT D816V é detetada apro-
ximadamente em 25% a 35% das crianças com mastoci-
tose, sendo que as mutações nos exões 8, 9 e 11 do KIT 
são mais prevalentes na população pediátrica, em com-
paração com os adultos4.

No que respeita às manifestações clínicas, a mastoci-
tose pode apresentar‑se com máculas e pápulas, ou mes-
mo nódulos, de tonalidade eritemato‑acastanhada e su-
perfície “semelhante a couro”, com eritema e urticariação 
espontâneas ou após estímulo, bem como náuseas, vó-
mitos, diarreia e/ou dor abdominal, entre outros. Pode 
atingir vários órgãos e sistemas, como pele, medula óssea, 
trato gastrointestinal, sistema cardiovascular, sistema 
nervoso central e sistema músculo‑esquelético5.

A mastocitose pode ser classificada em diversas 
variantes de acordo com a apresentação clínica, acha-
dos patológicos e prognóstico. De acordo com a clas-
sificação da Organização Mundial de Saúde (OMS) de 
2016, a mastocitose divide‑se em mastocitose cutânea 

(MC), quando há apenas envolvimento cutâneo, mas-
tocitose sistémica (MS), quando há envolvimento ex-
tracutâneo com ou sem envolvimento cutâneo con
comitante, e sarcoma mastocitário2. A mastocitose 
cutânea divide‑se em maculopapular, mastocitoma 
cutâneo e mastocitose cutânea difusa. A mastocitose 
sistémica divide‑se em indolente, quiescente, agressiva, 
mastocitose sistémica com neoplasia hematológica as-
sociada e leucemia mastocitária (Quadro 1)2. O diag-
nóstico de mastocitose cutânea é estabelecido pela 
presença de lesões cutâneas características (critério 
major), associadas a pelo menos um critério minor (Qua-
dro 2)6. São critérios de diagnóstico de mastocitose 
sistémica a presença do critério major associado a um 
critério minor ou a presença de pelo menos três crité-
rios minor (Quadro 2)2,7.

A prevalência da mastocitose em idade pediátrica 
não é clara; estima‑se que a prevalência na idade adul-
ta seja de 10 casos por 100 000 habitantes e acredita‑se 
que a prevalência na população pediátrica seja seme-
lhante ou superior8. A mastocitose cutânea é frequen-
temente diagnosticada na infância, sendo que a maioria 
das crianças apresenta lesões cutâneas nos 2 primeiros 
anos de vida e 10 a 20% das lesões cutâneas estão 
presentes ao nascimento9. Na maioria dos casos, as 
lesões desaparecem durante a puberdade9. Uma vez 
que se trata de uma doença com possível progressão 
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Quadro 1. Classificação de mastocitose de acordo com a 
classificação da OMS (2016)2

1.	 Mastocitose cutânea (MC)
	 • MC maculopapular
	 • MC difusa
	 • Mastocitoma cutâneo 

2. Mastocitose sistémica (MS)
	 • MS indolente
	 • MS quiescente
	 • MS agressiva
	 • MS com neoplasia hematológica associada
	 • Leucemia mastocitária

3. Sarcoma mastocitário
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sistémica, é imprescindível a abordagem contínua e 
multidisciplinar dos doentes.

Este trabalho descritivo teve como objetivo a avaliação 
das características demográficas e clínicas de crianças 
com o diagnóstico de mastocitose. 

MATERIAL E MÉTODOS

Foram revistos os processos clínicos, que remontam 
ao período de tempo compreendido entre janeiro de 2014 
e junho de 2019, de todos os doentes com diagnóstico de 
mastocitose do Hospital Pediátrico de Coimbra, tendo 
sido analisados retrospetivamente os 14 doentes regis-
tados. Foi colhida informação, que incluiu: dados demo-
gráficos (sexo e idade), idade de início da apresentação 
clínica da mastocitose e idade ao diagnóstico, tipo de 
mastocitose, atingimento cutâneo e outra sintomatologia, 
agentes desencadeantes (calor, infeções, anestésicos ge-
rais, fármacos, alimentos, picada de himenópteros), abor-
dagem diagnóstica, abordagem terapêutica e evolução da 
doença. A classificação do tipo de mastocitose foi feita 
com base nos critérios estabelecidos pela OMS de 20162.

RESULTADOS

Dos 14 doentes analisados, todos tinham mastocito-
se cutânea (MC), 12 (86%) doentes na forma de MC ma-
culopapular e 2 (14 %) na forma de mastocitoma cutâneo, 
8 (57%) do sexo masculino. Quanto à idade de início das 
lesões, a média foi de 15,1 meses e a mediana de 5,0 
meses (1.º dia de vida – 96 meses). A idade média de 
diagnóstico foi de 22,5 meses e a mediana de 9,5 meses 
(2‑132 meses). A média do tempo decorrido entre o iní-
cio das lesões e o diagnóstico foi de 7,4 meses. No que 
diz respeito à subclassificação das variantes da MC ma-
culopapular, 11 foram classificadas como polimórficas e 
1 como monomórfica. Em relação à localização das lesões 
houve um atingimento distinto do tronco, membros, ca-
beça, pescoço e face.

No que diz respeito à maioria das lesões cutâneas, 
estas variaram de máculas, pápulas e placas, com tonali-
dade variável (eritematosa a acastanhada), tamanho va-
riável (infracentimétricas a 1‑2 centímetros). Nos doen-
tes que apresentavam mastocitoma cutâneo, a lesão 
estava descrita como placa eritemato‑acastanhada tipo 
couro e de forma ovalada, sendo que um dos doentes 

Quadro 2. Critérios de diagnóstico de mastocitose cutânea e sistémica2,9

1. Mastocitose cutânea (MC)
Ausência de critérios para estabelecer o diagnóstico de MS

Critério major Presença de lesões cutâneas características de MC.

Critérios minor

a.	 Achado histológico de um infiltrado monomórfico de mastócitos consistindo em grandes agregados 
de mastócitos positivos para triptase (>15 células/agregado) ou > 20 mastócitos dispersos por campo 
microscópico de alta resolução.

b.	Deteção, na lesão cutânea, da mutação no codão 816 do gene KIT.

2. Mastocitose sistémica (MS)

Critério major Infiltrados mastocitários multifocais (≥15 mastócitos nos agregados) na biópsia de medula óssea e/ou 
noutros órgãos extracutâneos.

Critérios minor

a. > de 25% dos mastócitos são atípicos no aspirado de medula óssea ou em forma de fuso em infiltrados 
detetados em órgãos viscerais.
b. Deteção da mutação ativadora no codão 816 do KIT na medula óssea ou noutro órgão extracutâneo.
c. Expressão de CD2 e/ou CD25 nos mastócitos na medula óssea, sangue ou noutro órgão extracutâneo.
d. Doseamento da triptase sérica > 20 ng/mL, na ausência de neoplasia mieloide.
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apresentava duas lesões. A par das lesões cutâneas foram 
descritos sinais e sintomas associados, nomeadamente 
o sinal de Darier, noção de prurido localizado às lesões 
por parte dos pais, dor abdominal e diarreia recorrente. 
No que concerne aos sintomas gastrointestinais associa-
dos, estes surgiam temporalmente associados ao trigger. 
Em nenhum dos 14 doentes estava descrito episódio de 
anafilaxia. Foram reportados como trigger (desencadean-
te de desgranulação) o calor em 5 doentes, a ingestão 
alimentar (morango) em 1 doente e a patologia infeciosa 
em 4 doentes, nesta última mais concretamente a naso-
faringite aguda. Durante o período a que remonta o 
presente estudo, no seguimento destes doentes não foi 
reportado agravamento da doença/intolerância à admi-
nistração de fármacos, nomeadamente anti‑inflamatórios 
não esteroides (AINES). Do mesmo modo, não havia 
registo em nenhum doente de fatores desencadeantes, 
como picada de himenópteros, administração de anes-
tésicos gerais e/ou esforço físico. Em 2 doentes havia 

história familiar positiva de mastocitose cutânea, sendo 
desconhecida nos restantes. O Quadro 3 resume as ca-
racterísticas analisadas.

A abordagem diagnóstica contemplou um estudo ini-
cial com hemograma, função renal, função hepática e 
ecografia abdominal, sendo que os resultados não foram 
sugestivos de envolvimento sistémico da doença. A trip-
tase sérica foi doseada em todos os doentes, tendo os-
cilado entre 1,3‑15,9 ng/mL na primeira avaliação, com 
apenas 1 caso de triptase sérica > 11,4 ng/mL, sendo que 
o valor da triptase sérica é considerado normal quando 
≤ 11,4 ng/mL. Neste caso em particular tratava‑se de 
uma criança cujas lesões tiveram início ao nascimento, 
lesões descritas como múltiplas máculas e pápulas 
eritemato‑acastanhadas dispersas por todo o tegumen-
to, sem presença de outra sintomatologia, tendo-se ve-
rificado uma normalização do valor de triptase nos do-
seamentos subsequentes, sendo o último de 5,4 ng/mL. 
Em 8 doentes, o diagnóstico foi confirmado através de 
biópsia cutânea. Nos doentes em que não se procedeu 
à biópsia cutânea, o diagnóstico foi assumido pelas ca-
racterísticas típicas das lesões e clínica dos doentes, 
sendo que 2 deles tinham mastocitoma cutâneo. Não foi 
requerida biópsia da medula óssea ou de outros órgãos 
extracutâneos, uma vez que os achados clínicos, analíti-
cos e imagiológicos não eram sugestivos de envolvimen-
to sistémico.

 Fizeram parte da terapêutica instituída os corticos-
teroides tópicos de potência moderada a forte em SOS 
e os anti‑histamínicos H1 per os, como o dimetindeno e 
a desloratadina, sendo que em 3 doentes foram adminis-
trados de forma diária para controlo dos sintomas e nos 
restantes apenas em SOS. Nos doentes com anti
‑histamínicos H1 diários a dose foi superior à estabeleci-
da para a idade segundo o estipulado pela Autoridade 
Nacional do Medicamento e Produtos de Saúde, IP. A 
resposta à terapêutica conjuntamente com evicção do 
trigger foi favorável em todos os doentes do presente 
estudo, quer no controlo dos sintomas cutâneos, quer 
dos sintomas gastrointestinais.

Quadro 3. Análise das características dos 14 doentes estudados

1. Idade de início das lesões N (%)

• Nascimento
• < 6 meses
• 6 meses – 1 ano
• > 1 ano 

1   (7)
7 (50)
3 (22)
3 (22)

2. Idade de diagnóstico N (%)

• ≤ 1 ano
• > 1 ano

10 (71)
4 (29)

3. Localização das lesões N (%)

• Tronco
• Membros
• Cabeça/pescoço
• Face
• ≥ 2 localizações distintas

12 (86)
10 (71)
9 (64)
2 (14)
9 (64)

4. Sinais e sintomas associados N (%)

• Sinal de Darier
• Prurido
• Dor abdominal
• Diarreia
• Anafilaxia

12 (86)
10 (71)
2 (14)
3 (22)

–
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 O follow‑up era realizado entre 3 a 6 meses, de acor-
do com a evolução da doença, fazendo parte desse follow
‑up o doseamento da triptase sérica. Nos doentes em 
que a sintomatologia não estava controlada com anti
‑histamínico diário, houve a necessidade de reavaliar an-
tes dos 6 meses. O curso das lesões permanece estável 
em 12 doentes, sendo que nos outros 2 permanece por 
esclarecer o grau de estabilidade da doença por se tra-
tarem de diagnósticos recentes. Nenhum doente entrou 
em remissão completa.

DISCUSSÃO

A mastocitose representa um grupo de doenças raras 
que podem ocorrer em qualquer idade, e que resultam 
da expansão de mastócitos clonais e da sua acumulação 
na pele (MC) e/ou em vários órgãos e sistemas5. Pratica-
mente todas as crianças e mais de 80% dos adultos com 
mastocitose apresentam lesões cutâneas6. Nas crianças, 
o envolvimento cutâneo não é um fator preditivo para a 
existência de envolvimento sistémico, enquanto nos adul-
tos está quase invariavelmente associado a envolvimento 
sistémico10.

Este estudo descritivo permitiu analisar as caracterís-
ticas demográficas e clínicas da mastocitose em idade pe-
diátrica. Como limitações deste trabalho mencionamos o 
facto de ser um estudo de natureza retrospetiva, o que 
não permite a elaboração do estudo de uma forma longi-
tudinal e objetiva, e que limita o detalhe da obtenção dos 
dados relativos a aspetos práticos relevantes, como tole-
rância a fármacos, a alimentos, a picada a himenópteros, 
entre outros. Sendo estes fatores de objeto principal de 
avaliação do imunoalergologista e do seguimento clínico 
diferenciado requerido por estes doentes. Incluem‑se tam-
bém como limitações do estudo o número reduzido da 
amostra e altamente selecionada, contudo espectável dado 
tratar‑se de uma doença pouco prevalente.

À semelhança do descrito na literatura, verificou‑se que 
o total dos 14 casos corresponderam ao subtipo MC, sen-

do a apresentação clínica mais frequente da mastocitose, 
com dois terços das MC a ocorrer em idade pediátrica 
tendo um bom prognóstico, com tendência à regressão 
espontânea durante a adolescência11. Os estudos são dis-
crepantes no que diz respeito à prevalência da mastocito-
se em idade pediátrica de acordo com o sexo, sendo que 
nos estudos mais recentes verifica‑se uma predominância 
da mastocitose no sexo masculino até à adolescência, com 
uma reversão dessa tendência após a puberdade12. Neste 
estudo verificou‑se uma ligeira predominância do sexo mas-
culino com um rácio feminino/masculino de 1/1,3.

A MC ocorre frequentemente na primeira infância, 
sendo frequente o início das lesões nos primeiros 6 me-
ses de vida, incluindo aproximadamente 15% dos casos 
em que as lesões podem estar presentes ao nascimento6,9. 
Da mesma forma, verificamos que num doente (7%) as 
lesões eram congénitas, 50% dos doentes tiveram o apa-
recimento das lesões antes dos 6 meses de idade, sendo 
que a maioria (78%) teve a apresentação das lesões antes 
dos 12 meses. Em relação à idade do diagnóstico, são 
poucos os estudos que reportam dados sobre a relação 
temporal que decorre entre a idade de início das lesões 
e a idade em que é feito o diagnóstico. No presente 
trabalho, aproximadamente 71% dos doentes teve o diag-
nóstico feito antes do ano de idade, o que correspondeu 
ao número de doentes que iniciou o aparecimento de 
lesões no primeiro ano de vida. Por conseguinte, verifi-
camos que, em média, o diagnóstico foi feito 7 meses 
depois do início das lesões.

De acordo com a classificação da OMS, as três prin-
cipais formas de envolvimento cutâneo são a MC macu-
lopapular, a MC difusa e o mastocitoma cutâneo, sendo 
a MC maculopapular a forma mais prevalente de masto-
citose em idade pediátrica. No estudo de Gülen Tüsysüz 
et al., com uma amostra de 21 crianças, 90% tinham MC 
maculopapular e os restantes 10% dos casos tinham 
mastocitoma cutâneo13. Noutro estudo semelhante de 
Hannaford et al., 51% dos doentes tinham mastocitoma 
cutâneo, 47% MC maculopapular e apenas 2% MC difusa14. 
No presente estudo, aproximadamente 85% dos casos 
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tinham MC maculopapular e 14% mastocitoma cutâneo, 
não existindo nenhum caso com mastocitose difusa. À 
semelhança do que está descrito na literatura em que, 
na criança, a distribuição das lesões na variante polimór-
fica da MC maculopapular atinge habitualmente tronco, 
membros, cabeça e pescoço6,15, também neste estudo 
verificamos que as localizações mais frequentemente 
atingidas foram o tronco e os membros.

O sinal de Darier, isto é, o desenvolvimento de erite-
ma, edema e/ou urticária 5 a 15 minutos após fricção 
sobre a lesão cutânea, é um achado patognomónico da 
libertação de mediadores dos mastócitos cutâneos12,16. 
Este sinal é frequentemente positivo na população pediá-
trica com o diagnóstico de MC17 e, quando pesquisado 
em lesões de grandes dimensões e em doentes particu-
larmente sensíveis, pode desencadear anafilaxia10. De 
forma concordante com o que está descrito na literatura, 
o sinal de Darier estava presente em 12 doentes. Estão 
também descritos outros sinais e sintomas associados, 
que podem incluir prurido, sintomatologia gastrointestinal 
e, raramente, dificuldade respiratória, mal‑estar geral, 
fadiga e cefaleia5. No grupo de doentes estudado foi pre-
dominante a presença de prurido (71%) localizado às lesões 
e sintomatologia gastrointestinal (36%), nomeadamente 
dor abdominal e diarreia. Não foi reportado nenhum epi-
sódio de anafilaxia, entidade esta raramente observada 
na mastocitose em idade pediátrica. São vários os triggers 
associados à ativação/libertação de mastócitos, como os 
estímulos mecânicos, o calor, o exercício físico, os fárma-
cos, a picada de himenópteros e as infeções18. Nesta amos-
tra, os triggers reportados foram calor, sobretudo asso-
ciado à temperatura quente do banho, ingestão alimentar 
e infeções associadas ao trato respiratório superior. Não 
foi reportado agravamento da doença/intolerância à ad-
ministração de fármacos, nomeadamente anti‑inflamatórios 
não esteroides, não havia registo em nenhum doente de 
fatores desencadeantes, como picada de himenópteros, 
administração de anestésicos gerais e/ou esforço físico. A 
mastocitose normalmente ocorre de forma esporádica e 
raramente de forma hereditária19. Em relação à história 

familiar, a presença de atingimento cutâneo similar nos 
familiares foi descrita em dois casos.

Apesar de ser menos comum a presença de MS em 
idade pediátrica, foi feita uma avaliação inicial em todos 
os doentes estudados, com hemograma, função renal, 
função hepática, doseamento de triptase sérica e ecogra-
fia abdominal, de forma a excluir o atingimento sistémico 
da doença, não tendo sido reportadas alterações suges-
tivas desse atingimento. O doseamento da triptase sérica 
reflete a carga total de mastócitos, sendo que a sua de-
terminação parece ser uma ferramenta útil ao diagnóstico 
e monitorização dos doentes com MC, dada a sua estrei-
ta relação com o curso da doença e a sua gravidade12. 
Consideram‑se como níveis normais de triptase sérica os 
valores ≤ 11,4 ng/mL, níveis estes que, segundo a literatu-
ra, são os que se verificam na MC; no entanto, níveis de 
triptase baixos não excluem o envolvimento sistémico20. 
Por outro lado, níveis superiores a > 20 ng/mL são suges-
tivos do diagnóstico de MS; contudo, níveis de triptase 
> 20 ng/mL podem ser observados em doentes com MC 
e atingimento cutâneo extenso6,21. Consideram‑se como 
achados clínicos característicos do envolvimento sistémi-
co a presença de sintomas gastrointestinais exuberantes, 
história de episódios de anafilaxia, episódios de anafilaxia 
associados à picada de himenópteros, anestésicos gerais 
e outros fármacos, palpação de adenomegalias ao exame 
objetivo, hepatomegalia e/ou esplenomegalia, também 
achados analíticos, como citopenias ou alterações na bio-
química hepática, achados imagiológicos, como hepato-
megalia e/ou esplenomegalia12,22,23. Tendo em considera-
ção a baixa incidência de MS em idade pediátrica, na 
maioria dos casos só é feito o estudo analítico e dosea-
mento dos níveis de triptase sérica, sendo a biópsia da 
medula óssea realizada apenas em casos selecionados, ou 
seja, aqueles em que há suspeita de envolvimento sisté-
mico. Na maioria dos casos do presente estudo, o dosea-
mento da triptase sérica foi normal na primeira avaliação 
e a biópsia cutânea, para estabelecimento do diagnóstico 
definitivo, foi efetuada em 8 doentes, não tendo sido rea-
lizada biópsia da medula óssea em nenhum dos doentes.
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O foco do tratamento contempla a evicção dos fato-
res desencadeantes, o alívio sintomático e prevenção da 
libertação de mediadores mastocitários. Fazem parte da 
terapêutica farmacológica, na maioria dos casos, os anti
‑histamínicos H1, os anti‑histamínicos H2, os corticoste-
roides tópicos e o cromoglicato de sódio16,10. Os inibi-
dores da calcineurina tópicos têm tido um papel 
crescente e seguro no tratamento da MC localizada, como 
alternativa aos corticosteroides tópicos24.

Ainda que na maioria dos casos em idade pediátrica 
a mastocitose seja cutânea, é imprescindível no follow
‑up destes doentes a avaliação e monitorização dos 
fatores desencadeantes dos episódios, a avaliação da 
regressão/estabilidade das lesões e o doseamento da 
triptase sérica.

CONCLUSÕES

Como descrito na literatura, o presente trabalho re-
força que a mastocitose em idade pediátrica é claramen-
te dominada pela MC. Urge a necessidade de uma maior 
definição e categorização da MC, bem como de perceber 
a incidência precisa desta doença em idade pediátrica e 
do tratamento correto. Este trabalho realça a importân-
cia do conhecimento das características da doença em 
idade pediátrica para o diagnóstico, investigação e trata-
mento dirigidos, assim como a sua abordagem multidis-
ciplinar, de forma atingir a estabilidade clínica destes 
doentes.
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