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RESUMO

Fundamentos: A mastocitose é um grupo de doencas raras caracterizada pela expansao e acumulagao
excessiva de mastocitos clonais, de que resulta o envolvimento cutidneo e/ou sistémico. Nas idades pediatricas,
a forma mais comum de mastocitose é a mastocitose cutanea. Objetivos: O presente trabalho tem como ob-
jetivo avaliar as caracteristicas demograficas e os achados clinicos em criangas com diagnostico de mastocitose.
Métodos: Foram revistos os processos clinicos, desde janeiro de 2014 a junho de 2019, de todos os doentes
com diagnostico de mastocitose no Hospital Pediatrico de Coimbra. Resultados: Os 14 doentes foram diag-
nosticados com mastocitose cutanea. A idade média de inicio das lesdes foi de 15,1 meses, sendo a mediana de
5 meses. A idade média de diagndstico foi de 22,5 meses e a mediana de 9,5 meses. Dos 14 doentes, 8 eram do
sexo masculino. 12 doentes tinham mastocitose cutinea maculopapular e 2 tinham mastocitoma cutaneo. No
que diz respeito a subclassificagdo das variantes da MC maculopapular, |1 foram classificadas como polimérficas
e | como monomorfica. O sinal de Darier foi positivo em 12 doentes, 10 tinham prurido, 2 apresentavam dor
abdominal e 3 diarreia. Nao foi constatado nenhum episodio de anafilaxia. Em todos os doentes foi realizado um

estudo analitico inicial, a destacar o doseamento da triptase sérica, que variou entre 1,3-15,9 ng/mL na primeira
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avaliagdo. Em 8 doentes, o diagndstico foi confirmado através de biopsia cutdnea. A terapéutica baseou-se na
evicgdo dos fatores desencadeantes, em anti-histaminicos H, e corticosteroide topico de poténcia moderada a
forte. O curso das lesGes permanece estavel em |2 doentes. Conclusdes: O presente trabalho corrobora o
que esta descrito na literatura corrente sobre o tema. Realca a importancia do conhecimento das caracteristicas
da doenga em idade pediatrica para a prevencao de fatores desencadeantes, diagnostico, investigagdo e trata-

mento dirigidos.

Palavras-chave: Mastocitose, mastocitose cutanea, mastocitose pediatrica.
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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 findings. Methods: The clinical files of patients diagnosed with mastocytosis from
January 2014 to June 2019 at Hospital Pedidtrico de Coimbra were reviewed. Results: Cutaneous mastocytosis was the final
diagnosis for all 14 patients. The mean age for the starting lesions was 15.] 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 subclassification of maculopapular cutaneous mastocytosis, |1 were
classified as polymorphic and | 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 [.3-15.9 ngImL at this point. 8 patients had the diagnosis confirmed through a skin
biopsy. As medical therapy was included avoidance of triggers, HI antihistamine and moderate to strong strength topical
corticosteroid. The lesions progression remains stable in 12 patients. Conclusions: This analysis reaffirms 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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MASTOCITOSE EM IDADE PEDIATRICA: CARACTERIZAGAO DE UM PERIODO
DE 5 ANOS NUM HOSPITAL CENTRAL / ARTIGO ORIGINAL

INTRODUCAO

m 1878, Paul Ehrlich descreveu, pela primeira vez,

os mastocitos'. Unna, em 1887, relata a presenca

de numerosos mastocitos em lesdes cutdneas de
urticaria pigmentosa, termo atualmente em desuso. Con-
tudo, o termo mastocitose apenas ¢é descrito, pela pri-
meira vez, em 1936'. A mastocitose representa um grupo
de doengas, sendo caracterizada pela sobreativagao e/ou
expansao e acumulacao de mastécitos clonais em dife-
rentes orgios e sistemas’.

A etiologia da mastocitose, na maioria dos doentes,
decorre de uma mutacio ativadora do ckit, com funcao
de cinase de tirosina transmembranar, sendo que na pre-
senca de algumas mutagoes existe um aumento da sen-
sibilidade do stem cell factor (SCF). A ligagcao do SCF-ckit,
em condigdes fisioldgicas, promove o crescimento, pro-
liferacao, diferenciagao, sobrevivéncia dos mastocitos e
a libertagao de mediadores mastocitarios. No adulto, a
mutacdo mais comum resulta da substituicao da valina
pelo aspartato no codio 816 do KIT (D816V)3. Na popu-
lacao pediatrica, a mutagao KIT D816V é detetada apro-
ximadamente em 25% a 35% das criancas com mastoci-
tose, sendo que as mutagoes nos exoes 8, 9 e |1 do KIT
sdo mais prevalentes na populagio pediatrica, em com-
paragio com os adultos*.

No que respeita as manifestagoes clinicas, a mastoci-
tose pode apresentar-se com maculas e papulas, ou mes-
mo nédulos, de tonalidade eritemato-acastanhada e su-
perficie “semelhante a couro”, com eritema e urticariagao
espontaneas ou apés estimulo, bem como nauseas, vo-
mitos, diarreia e/ou dor abdominal, entre outros. Pode
atingir varios orgaos e sistemas, como pele, medula 6ssea,
trato gastrointestinal, sistema cardiovascular, sistema
nervoso central e sistema muUsculo-esquelético®.

A mastocitose pode ser classificada em diversas
variantes de acordo com a apresentagao clinica, acha-
dos patoloégicos e prognéstico. De acordo com a clas-
sificagdo da Organizagdo Mundial de Satde (OMS) de

2016, a mastocitose divide-se em mastocitose cutanea

(MC), quando ha apenas envolvimento cutdneo, mas-
tocitose sistémica (MS), quando ha envolvimento ex-
tracutaneo com ou sem envolvimento cutdneo con-
comitante, e sarcoma mastocitario?. A mastocitose
cutanea divide-se em maculopapular, mastocitoma
cutdneo e mastocitose cutanea difusa. A mastocitose
sistémica divide-se em indolente, quiescente, agressiva,
mastocitose sistémica com neoplasia hematologica as-
sociada e leucemia mastocitaria (Quadro 1)2. O diag-
nostico de mastocitose cutianea é estabelecido pela
presenga de lesGes cutdneas caracteristicas (critério
major), associadas a pelo menos um critério minor (Qua-
dro 2)8. Sdo critérios de diagnoéstico de mastocitose
sistémica a presenca do critério major associado a um
critério minor ou a presenca de pelo menos trés crité-
rios minor (Quadro 2)%7.

A prevaléncia da mastocitose em idade pediatrica
nao é clara; estima-se que a prevaléncia na idade adul-
ta seja de 10 casos por 100 000 habitantes e acredita-se
que a prevaléncia na populacao pediatrica seja seme-
Ihante ou superior®. A mastocitose cutinea é frequen-
temente diagnosticada na infancia, sendo que a maioria
das criangas apresenta lesdes cutaneas nos 2 primeiros
anos de vida e 10 a 20% das lesOes cutaneas estao
presentes ao nascimento’. Na maioria dos casos, as
lesdes desaparecem durante a puberdade’. Uma vez

que se trata de uma doenga com possivel progressao

Quadro |. Classificagao de mastocitose de acordo com a
classificagdo da OMS (2016)?

I. Mastocitose cutanea (MC)
* MC maculopapular
* MC difusa
* Mastocitoma cutaneo

2. Mastocitose sistémica (MS)
* MS indolente
* MS quiescente
* MS agressiva
* MS com neoplasia hematologica associada
* Leucemia mastocitaria

3. Sarcoma mastocitario

REVISTA PORTUGUESA DE IMUNOALERGOLOGIA

87



Francisca Cunha, Carmelita Ribeiro, Leonor Ramos, J6ni Carvalho, Ana Todo Bom

88

Quadro 2. Critérios de diagndstico de mastocitose cutinea e sistémica2?

I. Mastocitose cutanea (MC)
Auséncia de critérios para estabelecer o diagnoéstico de MS

Critério major

Presenca de lesdes cutineas caracteristicas de MC.

Critérios minor . L. ~
microscopico de alta resolugao.

a. Achado histolégico de um infiltrado monomorfico de mastocitos consistindo em grandes agregados
de mastocitos positivos para triptase (> 15 células/agregado) ou > 20 mastécitos dispersos por campo

b. Detecio, na lesdo cutinea, da mutagdo no codio 816 do gene KIT.

2. Mastocitose sistémica (MS)

Critério major P A
noutros orgios extracutaneos.

Infiltrados mastocitarios multifocais (215 mastécitos nos agregados) na bidpsia de medula 6ssea e/ou

detetados em 6rgdos viscerais.
Critérios minor

a. > de 25% dos mastocitos sao atipicos no aspirado de medula dssea ou em forma de fuso em infiltrados

b. Detegdo da mutagio ativadora no coddo 816 do KIT na medula 6ssea ou noutro érgio extracutineo.
c. Expressao de CD2 e/ou CD25 nos mastocitos na medula dssea, sangue ou noutro 6rgao extracutaneo.
d. Doseamento da triptase sérica > 20 ng/mL, na auséncia de neoplasia mieloide.

sistémica, é imprescindivel a abordagem continua e
multidisciplinar dos doentes.

Este trabalho descritivo teve como objetivo a avaliagao
das caracteristicas demograficas e clinicas de criangas

com o diagnéstico de mastocitose.

MATERIAL E METODOS

Foram revistos os processos clinicos, que remontam
ao periodo de tempo compreendido entre janeiro de 2014
e junho de 2019, de todos os doentes com diagnéstico de
mastocitose do Hospital Pediatrico de Coimbra, tendo
sido analisados retrospetivamente os 14 doentes regis-
tados. Foi colhida informagao, que incluiu: dados demo-
graficos (sexo e idade), idade de inicio da apresentagao
clinica da mastocitose e idade ao diagnostico, tipo de
mastocitose, atingimento cutaneo e outra sintomatologia,
agentes desencadeantes (calor, infegdes, anestésicos ge-
rais, farmacos, alimentos, picada de himenopteros), abor-
dagem diagnostica, abordagem terapéutica e evolugao da
doenga. A classificagao do tipo de mastocitose foi feita

com base nos critérios estabelecidos pela OMS de 20162,

RESULTADOS

Dos 14 doentes analisados, todos tinham mastocito-
se cutanea (MC), 12 (86%) doentes na forma de MC ma-
culopapular e 2 (14 %) na forma de mastocitoma cutaneo,
8 (57%) do sexo masculino. Quanto a idade de inicio das
lesdes, a média foi de I5,] meses e a mediana de 5,0
meses (1.° dia de vida — 96 meses). A idade média de
diagnostico foi de 22,5 meses e a mediana de 9,5 meses
(2-132 meses). A média do tempo decorrido entre o ini-
cio das lesdes e o diagnéstico foi de 7,4 meses. No que
diz respeito a subclassificagao das variantes da MC ma-
culopapular, |l foram classificadas como polimérficas e
| como monomérfica. Em relagio a localizagio das lesdes
houve um atingimento distinto do tronco, membros, ca-
beca, pescoco e face.

No que diz respeito a maioria das lesdes cutdneas,
estas variaram de maculas, papulas e placas, com tonali-
dade variavel (eritematosa a acastanhada), tamanho va-
riavel (infracentimétricas a |-2 centimetros). Nos doen-
tes que apresentavam mastocitoma cutdneo, a lesdo
estava descrita como placa eritemato-acastanhada tipo

couro e de forma ovalada, sendo que um dos doentes
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apresentava duas lesGes. A par das lesdes cutaneas foram
descritos sinais e sintomas associados, nomeadamente
o sinal de Darier, nogdo de prurido localizado as lesées
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 episddio de
anafilaxia. Foram reportados como trigger (desencadean-
te de desgranulagdo) o calor em 5 doentes, a ingestao
alimentar (morango) em | doente e a patologia infeciosa
em 4 doentes, nesta Ultima mais concretamente a naso-
faringite aguda. Durante o periodo a que remonta o
presente estudo, no seguimento destes doentes nao foi
reportado agravamento da doenca/intolerancia a admi-
nistracao de farmacos, nomeadamente anti-inflamatorios
nao esteroides (AINES). Do mesmo modo, nao havia
registo em nenhum doente de fatores desencadeantes,
como picada de himenodpteros, administracao de anes-

tésicos gerais e/ou esforgo fisico. Em 2 doentes havia

Quadro 3. Anilise das caracteristicas dos 14 doentes estudados

I.ldade de inicio das lesGes N (%)
* Nascimento I (7)
* < 6 meses 7 (50)
* 6 meses — | ano 3(22)
*> | ano 3(22)
2.ldade de diagnéstico N (%)
*<|ano 10 (71)
*> | ano 4(29)
3. Localizacdo das lesGes N (%)
* Tronco 12 (86)
* Membros 10 (71)
* Cabeca/pescoco 9 (64)
* Face 2(14)
* 2 2 localizagdes distintas 9 (64)
4. Sinais e sintomas associados N (%)
* Sinal de Darier 12 (86)
* Prurido 10 (71)
* Dor abdominal 2 (14)
* Diarreia 3(22)
* Anafilaxia -

historia familiar positiva de mastocitose cutanea, sendo
desconhecida nos restantes. O Quadro 3 resume as ca-
racteristicas analisadas.

A abordagem diagnostica contemplou um estudo ini-
cial com hemograma, fungdo renal, funcao hepatica e
ecografia abdominal, sendo que os resultados nao foram
sugestivos de envolvimento sistémico da doenga. A trip-
tase sérica foi doseada em todos os doentes, tendo os-
cilado entre 1,3-15,9 ng/mL na primeira avaliagao, com
apenas | caso de triptase sérica > |1,4 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 crianga cujas lesdes tiveram inicio ao nascimento,
lesoes descritas como mdltiplas maculas e papulas
eritemato-acastanhadas dispersas por todo o tegumen-
to, sem presenca de outra sintomatologia, tendo-se ve-
rificado uma normalizagdo do valor de triptase nos do-
seamentos subsequentes, sendo o Ultimo de 5,4 ng/mL.
Em 8 doentes, o diagnodstico foi confirmado através de
biopsia cutanea. Nos doentes em que nao se procedeu
a biopsia cutanea, o diagnoéstico foi assumido pelas ca-
racteristicas tipicas das lesoes e clinica dos doentes,
sendo que 2 deles tinham mastocitoma cutdneo. Nao foi
requerida biopsia da medula éssea ou de outros 6rgaos
extracutaneos, uma vez que os achados clinicos, analiti-
cos e imagiolégicos nao eram sugestivos de envolvimen-
to sistémico.

Fizeram parte da terapéutica instituida os corticos-
teroides tépicos de poténcia moderada a forte em SOS
e os anti-histaminicos H, per os, como o dimetindeno e
a desloratadina, sendo que em 3 doentes foram adminis-
trados de forma didria para controlo dos sintomas e nos
restantes apenas em SOS. Nos doentes com anti-
-histaminicos H, didrios a dose foi superior a estabeleci-
da para a idade segundo o estipulado pela Autoridade
Nacional do Medicamento e Produtos de Salude, IP. A
resposta a terapéutica conjuntamente com evic¢io do
trigger foi favoravel em todos os doentes do presente
estudo, quer no controlo dos sintomas cutaneos, quer

dos sintomas gastrointestinais.
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O follow-up era realizado entre 3 a 6 meses, de acor-
do com a evolugao da doenga, fazendo parte desse follow-
-up o doseamento da triptase sérica. Nos doentes em
que a sintomatologia nao estava controlada com anti-
-histaminico diario, houve a necessidade de reavaliar an-
tes dos 6 meses. O curso das lesdes permanece estavel
em 12 doentes, sendo que nos outros 2 permanece por
esclarecer o grau de estabilidade da doenca por se tra-
tarem de diagnosticos recentes. Nenhum doente entrou

em remissao completa.

DISCUSSAO

A mastocitose representa um grupo de doengas raras
que podem ocorrer em qualquer idade, e que resultam
da expansdo de mastocitos clonais e da sua acumulagio
na pele (MC) e/ou em vérios 6rgios e sistemas®. Pratica-
mente todas as criancas e mais de 80% dos adultos com
mastocitose apresentam lesdes cutineas®. Nas criancas,
o envolvimento cutdneo nio é um fator preditivo para a
existéncia de envolvimento sistémico, enquanto nos adul-
tos esta quase invariavelmente associado a envolvimento
sistémico'®.

Este estudo descritivo permitiu analisar as caracteris-
ticas demogrificas e clinicas da mastocitose em idade pe-
diatrica. Como limita¢cdes deste trabalho mencionamos o
facto de ser um estudo de natureza retrospetiva, o que
ndo permite a elaboragao do estudo de uma forma longi-
tudinal e objetiva, e que limita o detalhe da obtencao dos
dados relativos a aspetos praticos relevantes, como tole-
rancia a farmacos, a alimentos, a picada a himendpteros,
entre outros. Sendo estes fatores de objeto principal de
avaliagao do imunoalergologista e do seguimento clinico
diferenciado requerido por estes doentes. Incluem-se tam-
bém como limitagdes do estudo o niumero reduzido da
amostra e altamente selecionada, contudo espectavel dado
tratar-se de uma doenga pouco prevalente.

A semelhanca do descrito na literatura, verificou-se que

o total dos 14 casos corresponderam ao subtipo MC, sen-

do a apresentagao clinica mais frequente da mastocitose,
com dois tercos das MC a ocorrer em idade pediatrica
tendo um bom prognodstico, com tendéncia a regressao
espontinea durante a adolescéncia'!. Os estudos sio dis-
crepantes no que diz respeito a prevaléncia da mastocito-
se em idade pediatrica de acordo com o sexo, sendo que
nos estudos mais recentes verifica-se uma predominancia
da mastocitose no sexo masculino até a adolescéncia, com
uma reversio dessa tendéncia apds a puberdade'2. Neste
estudo verificou-se uma ligeira predominancia do sexo mas-
culino com um racio feminino/masculino de 1/1,3.

A MC ocorre frequentemente na primeira infancia,
sendo frequente o inicio das lesGes nos primeiros 6 me-
ses de vida, incluindo aproximadamente 15% dos casos
em que as lesdes podem estar presentes ao nascimento®”’.
Da mesma forma, verificamos que num doente (7%) as
lesGes eram congénitas, 50% dos doentes tiveram o apa-
recimento das lesoes antes dos 6 meses de idade, sendo
que a maioria (78%) teve a apresentagao das lesdes antes
dos 12 meses. Em relagao a idade do diagndstico, sao
poucos os estudos que reportam dados sobre a relagao
temporal que decorre entre a idade de inicio das lesoes
e a idade em que é feito o diagnostico. No presente
trabalho, aproximadamente 71% dos doentes teve o diag-
nostico feito antes do ano de idade, o que correspondeu
ao numero de doentes que iniciou o aparecimento de
lesGes no primeiro ano de vida. Por conseguinte, verifi-
camos que, em média, o diagnostico foi feito 7 meses
depois do inicio das lesdes.

De acordo com a classificagao da OMS, as trés prin-
cipais formas de envolvimento cutineo sdo a MC macu-
lopapular, a MC difusa e o mastocitoma cutaneo, sendo
a MC maculopapular a forma mais prevalente de masto-
citose em idade pediatrica. No estudo de Giilen Tusysuiz
et al., com uma amostra de 2| criangas, 90% tinham MC
maculopapular e os restantes 10% dos casos tinham
mastocitoma cutineo'3. Noutro estudo semelhante de
Hannaford et al., 51% dos doentes tinham mastocitoma
cutaneo, 47% MC maculopapular e apenas 2% MC difusa'*.

No presente estudo, aproximadamente 85% dos casos
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tinham MC maculopapular e 14% mastocitoma cutaneo,
nio existindo nenhum caso com mastocitose difusa. A
semelhanga do que esta descrito na literatura em que,
na crianca, a distribuicao das lesdes na variante polimor-
fica da MC maculopapular atinge habitualmente tronco,
membros, cabeca e pescoco®'®, também neste estudo
verificamos que as localizagdes mais frequentemente
atingidas foram o tronco e os membros.

O sinal de Darier, isto é, o desenvolvimento de erite-
ma, edema e/ou urticaria 5 a |5 minutos apés friccao
sobre a lesdo cutdnea, é um achado patognomonico da
libertacio de mediadores dos mastécitos cutineos'2'®,
Este sinal é frequentemente positivo na populagdo pedia-
trica com o diagnéstico de MC!7 e, quando pesquisado
em lesdes de grandes dimensoes e em doentes particu-
larmente sensiveis, pode desencadear anafilaxia'®. De
forma concordante com o que esta descrito na literatura,
o sinal de Darier estava presente em |2 doentes. Estao
também descritos outros sinais e sintomas associados,
que podem incluir prurido, sintomatologia gastrointestinal
e, raramente, dificuldade respiratéria, mal-estar geral,
fadiga e cefaleia®. No grupo de doentes estudado foi pre-
dominante a presenca de prurido (71%) localizado as lesées
e sintomatologia gastrointestinal (36%), nomeadamente
dor abdominal e diarreia. Nao foi reportado nenhum epi-
sodio de anafilaxia, entidade esta raramente observada
na mastocitose em idade pediatrica. Sdo varios os triggers
associados a ativagao/libertacao de mastocitos, como os
estimulos mecénicos, o calor, o exercicio fisico, os farma-
cos, a picada de himenépteros e as infecdes'®. Nestaamos-
tra, os triggers reportados foram calor, sobretudo asso-
ciado a temperatura quente do banho, ingestao alimentar
e infegoes associadas ao trato respiratério superior. Nao
foi reportado agravamento da doenga/intolerancia a ad-
ministragao de farmacos, nomeadamente anti-inflamatoérios
nao esteroides, nao havia registo em nenhum doente de
fatores desencadeantes, como picada de himenopteros,
administracao de anestésicos gerais e/ou esforgo fisico. A
mastocitose normalmente ocorre de forma esporadica e

raramente de forma hereditaria'®. Em relacio a histéria

familiar, a presenca de atingimento cutdneo similar nos
familiares foi descrita em dois casos.

Apesar de ser menos comum a presenc¢a de MS em
idade pediatrica, foi feita uma avaliagao inicial em todos
os doentes estudados, com hemograma, fungao renal,
funcao hepatica, doseamento de triptase sérica e ecogra-
fia abdominal, de forma a excluir o atingimento sistémico
da doenca, nao tendo sido reportadas alteragoes suges-
tivas desse atingimento. O doseamento da triptase sérica
reflete a carga total de mastdcitos, sendo que a sua de-
terminagdo parece ser uma ferramenta Gtil ao diagndstico
e monitorizacao dos doentes com MC, dada a sua estrei-
ta relagao com o curso da doenga e a sua gravidade'z.
Consideram-se como niveis normais de triptase sérica os
valores < I1,4 ng/mL, niveis estes que, segundo a literatu-
ra, sao os que se verificam na MC; no entanto, niveis de
triptase baixos nao excluem o envolvimento sistémico?.
Por outro lado, niveis superiores a > 20 ng/mL sao suges-
tivos do diagnostico de MS; contudo, niveis de triptase
> 20 ng/mL podem ser observados em doentes com MC
e atingimento cutineo extenso®?'. Consideram-se como
achados clinicos caracteristicos do envolvimento sistémi-
co a presenga de sintomas gastrointestinais exuberantes,
historia de episddios de anafilaxia, episddios de anafilaxia
associados a picada de himendpteros, anestésicos gerais
e outros farmacos, palpagao de adenomegalias a0 exame
objetivo, hepatomegalia e/ou esplenomegalia, também
achados analiticos, como citopenias ou alteragoes na bio-
quimica hepatica, achados imagiolégicos, como hepato-
megalia e/ou esplenomegalia'>2%23, Tendo em considera-
¢do a baixa incidéncia de MS em idade pediatrica, na
maioria dos casos so € feito o estudo analitico e dosea-
mento dos niveis de triptase sérica, sendo a biopsia da
medula 6ssea realizada apenas em casos selecionados, ou
seja, aqueles em que ha suspeita de envolvimento sisté-
mico. Na maioria dos casos do presente estudo, o dosea-
mento da triptase sérica foi normal na primeira avaliagdao
e a biopsia cutanea, para estabelecimento do diagnostico
definitivo, foi efetuada em 8 doentes, nao tendo sido rea-

lizada biopsia da medula 6ssea em nenhum dos doentes.
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O foco do tratamento contempla a evicgdo dos fato-
res desencadeantes, o alivio sintomatico e prevengao da
libertagdo de mediadores mastocitarios. Fazem parte da
terapéutica farmacolégica, na maioria dos casos, os anti-
-histaminicos H,, os anti-histaminicos H,, os corticoste-
roides tépicos e o cromoglicato de sédio'®!%. Os inibi-
dores da calcineurina tépicos tém tido um papel
crescente e seguro no tratamento da MC localizada, como
alternativa aos corticosteroides topicos?*.

Ainda que na maioria dos casos em idade pediatrica
a mastocitose seja cutanea, é imprescindivel no follow-
-up destes doentes a avaliagao e monitorizagao dos
fatores desencadeantes dos episodios, a avaliagdo da
regressaol/estabilidade das lesoes e o doseamento da

triptase sérica.

CONCLUSOES

Como descrito na literatura, o presente trabalho re-
forca que a mastocitose em idade pediatrica é claramen-
te dominada pela MC. Urge a necessidade de uma maior
definicdo e categorizagdo da MC, bem como de perceber
a incidéncia precisa desta doenga em idade pediatrica e
do tratamento correto. Este trabalho realga a importan-
cia do conhecimento das caracteristicas da doenga em
idade pediatrica para o diagnéstico, investigagdo e trata-
mento dirigidos, assim como a sua abordagem multidis-
ciplinar, de forma atingir a estabilidade clinica destes

doentes.
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