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Mastocitose bolhosa na criança: relato de caso*

Bullous mastocytosis in child: case report*

Ana Lúcia França da Costa1 Teresinha Castelo Branco Carvalho 2 Ana Virginia Lopes de Sousa 3

Caso Clínico

Resumo: A mastocitose é doença rara, definida como a infiltração desordenada de mastócitos em vários tecidos. Compreende
diferentes quadros clínicos, variando de formas cutâneas indolentes a condições sistêmicas e malignas. O termo mastocitose
bolhosa descreve a variedade na qual a lesão cutânea bolhosa é o aspecto predominante e geralmente indica casos de mastoci-
tose cutânea. É mais comum na criança e possui prognóstico mais reservado. Este relato de caso enfatiza a diversidade de suas
manifestações clínicas e as complicações decorrentes.
Palavras-chave: Criança; Mastocitose; Mastocitose cutânea

Abstract: Mastocytosis is a rare disease, defined as a disorderly infiltration with mast cells in several tissues. It comprises
many different clinical situations varying from indolent cutaneous forms to malignant and systemic conditions. The term
bullous mastocytosis describes all the variety in which the cutaneous bullae represent the predominant feature and general-
ly indicates cases of diffuse cutaneous mastocytosis. Its presence is more common during the childhood and has a more
reserved prognosis. This case report emphasizes the extreme diversity of its clinical manifestations and complications.
Keywords: Child; Mastocytosis; Cutaneous mastocytosis

INTRODUÇÃO
A mastocitose é doença rara, caracterizada pelo

acúmulo desordenado de mastócitos em vários
órgãos, como pele, medula óssea, fígado, baço, linfo-
nodos e trato gastrointestinal, manifestando-se por
amplo espectro de alterações clínicas.1,2 A prevalência
na população é de difícil determinação, pois muitos
casos são autolimitados e/ou não diagnosticados,3,4

mas estima-se que um em cada 1.000-8.000 pacientes
seja afetado.1,3,5 proporção que, na infância, está pró-
xima de 5,4 casos em cada 1.000 crianças atendidas
em clínicas de dermatologia pediátrica.6 O início das
manifestações da mastocitose em mais da metade dos
pacientes é visto entre o nascimento e o segundo ano
de vida,4,8 exibindo discreta preferência pelo sexo
masculino.7

A apresentação mais comum é a cutânea, sendo
considerada na infância uma condição benigna, com
involução espontânea na puberdade.9 Entre as formas
cutâneas, o subtipo caracterizado por predominância
de erupções bolhosas é denominado mastocitose
bolhosa (MB), com prognóstico mais reservado.10,11

Neste relato, é descrito e discutido o caso de um lac-
tente portador de MB, que evoluiu desfavoravelmen-

te, ilustrando a complexidade das manifestações e
prognóstico dessa doença.

RELATO DO CASO
Lactente de quatro meses, do sexo masculino,

pardo, natural e residente em José de Freitas, PI.
Nascido de parto transpelviano, com boa vitalidade,
sem intercorrências ao nascimento ou no período
neonatal. Sob aleitamento materno exclusivo e com
calendário vacinal atualizado. Foi encaminhado para
investigação de lesões cutâneas bolhosas com dura-
ção de três dias, associadas a vômitos. Aos dois meses
de idade, houve surgimento de máculas violáceas uni-
formemente distribuídas na superfície corporal, pru-
riginosas, evoluindo com ressecamento da pele e
resolução espontânea sem o uso de medicação tópica
ou sistêmica. Apresentava-se com bom estado geral,
afebril, pesando 7.400g. Havia erupções bolhosas,
tensas ou rotas, confluentes, de conteúdo seroso,
sobre base não urticada, localizadas principalmente
na região cervical (Figura 1) e tronco (Figura 2), com
a presença de algumas lesões no membro superior
direito e couro cabeludo. Mucosas íntegras. No abdô-
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men, presença de máculas hipocrômicas de superfície
áspera, discretamente elevadas, bem como lesões
vesicobolhosas agrupadas. Ausculta cardiopulmonar
fisiológica, ausência de linfadenopatias e viscerome-
galias abdominais. Avaliações laboratoriais hematoló-
gicas e de função renal normais; a  bacterioscopia da
secreção de lesão mostrou-a livre de contaminação. A
biópsia de pele do tórax revelou, à coloração pela
hematoxilina e eosina (HE) e pelo azul de toluidina,
bolha subepidérmica com acentuado edema em
derme superficial (Figura 3) e denso infiltrado infla-
matório com predomínio de mastócitos (Figura 4),
confirmando o diagnóstico de mastocitose bolhosa. A
criança recebeu cuidados locais e medicação antimi-
crobiana, evoluindo bem, com ruptura das bolhas e
formação de crostas na superfície, tendo recebido alta
hospitalar, com orientação sobre a importância do
acompanhamento dermatológico. Após 14 dias, o lac-
tente apresentou um episódio diarréico, sendo aten-
dido no serviço médico de sua cidade, onde, segundo
o relato do pai, foi administrada medicação intrave-
nosa não especificada. Cerca de uma hora depois, a
criança evoluiu rapidamente com erupções bolhosas
de conteúdo hemorrágico em toda superfície corpo-
ral, sendo encaminhada para o Serviço de Pronto
Socorro em Teresina. No entanto, quando chegou a
ser atendida foi constatado óbito não cabendo quais-
quer manobras de ressuscitamento. 

DISCUSSÃO
Os mastócitos originam-se de células primor-

diais pluripotentes da medula óssea, transformando-
se em células totalmente granulosas, com capacidade
de gerar uma grande quantidade de mediadores que
são responsáveis por efeitos nos órgãos-alvo.3 O
termo mastocitose refere-se a um espectro de afec-

FIGURA 1: Erupções bolhosas, tensas, confluentes na região cervical FIGURA 2: Vesículas e erupções bolhosas distribuídas na região
cervical e no tronco

ções raras com um número aumentado de mastócitos
na pele e, em alguns casos, em outros órgãos. É mais
freqüentemente relatada em caucasianos e no sexo
masculino.12 Cerca de 65% dos casos ocorrem até os
15 anos de idade, de forma que 30% deles apresen-
tam a doença nos primeiros seis meses de vida,1 como
no caso descrito. Embora a doença na infância tenha
curso favorável, em geral, o subtipo de mastocitose
bolhosa possui prognóstico mais reservado,5,14 como
observado no paciente em questão. 

Embora muitos órgãos possam estar envolvi-
dos, a manifestação mais comum é a cutânea, cuja
expressões clínicas são telangiectasia macularis erup-
tiva perstans, mastocitomas, mastocitose cutânea
difusa e urticária pigmentosa (UP).15 Lesões cutâneas
bolhosas podem manifestar-se e acompanhar todas as
formas de mastocitose; porém, quando essa apresen-
tação é a predominante, é denominada mastocitose
bolhosa (MB), com freqüente envolvimento sistêmi-
co.4,10 Qualquer órgão pode ser afetado, sendo mais
comumente atingidos os ossos (lesões osteolíticas),
baço, fígado (infiltração mastocitária e fibrose) e trato
gastrointestinal.15 Pacientes com mastocitose muitas
vezes apresentam manifestações cardiovasculares,
como flushing, hipotensão, taquicardia, síncope e
choque. Tais reações são secundárias aos efeitos dos
mediadores liberados pelos mastócitos, por agentes
que estimulam a sua degranulação, como as toxinas
bacterianas, os estímulos físicos (calor, frio, luz solar,
fricção), venenos (cobras, Hymenoptera), polipeptí-
deos biológicos (de áscaris, água-viva, lagosta, veneno
de vespa e abelha), polímeros (dextrano), ácido ace-
tilsalicílico, codeína, morfina, polimixina B, quinina,
contrastes radiográficos, tiamina, isoproterenol, efe-
drina, escopolamina, galamina, decametônio e reser-
pina.4,5,14
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Os pacientes com alto risco de choque ou
morte súbita seriam aqueles com lesões bolhosas
extensas, sintomas de vasodilatação, flushing ou
hipotensão, e aqueles com início muito precoce da
doença, ainda no período neonatal.11 O envolvimento
do trato gastrointestinal pela mastocitose é relaciona-
do na literatura como evento não tão freqüente, mas
na MB, quando há envolvimento sistêmico, o do trato
gastrointestinal é o mais comum. Hipersecreção gás-
trica, devida ao aumento plasmático de histamina e
resultando em gastrite e úlcera péptica, seria o pro-
blema mais comum, bem como diarréia e dor abdo-
minal, relacionadas com má-absorção em até um
terço dos casos.3 Por ser o envolvimento sistêmico
mais freqüente nessa variante,6,10 é interessante desta-
car o achado sistêmico do paciente com MB aqui rela-
tado, que pode ter sido o comprometimento intesti-
nal orientado pelos sintomas (vômitos e diarréia),
embora sem comprovação laboratorial, haja visto a
rápida evolução do quadro. 

A mastocitose bolhosa é caracterizada tipica-
mente por pele espessada, com acentuação das pre-
gas cutâneas, hiperpigmentação em mais da metade
dos casos e sinal de Darier presente,10,13 o que não foi
observado no caso descrito. As bolhas são tensas, de
paredes delgadas, inicialmente com fluido limpo, mas
com conteúdo pustular ou hemorrágico em sua evo-
lução, variando de tamanho, lineares ou agrupadas,
como verificado na descrição do caso clínico. Com o
comprometimento extenso da pele, podem ocorrer
complicações como infecções cutâneas secundárias,
alterações sistêmicas e choque.10 O que chamou aten-
ção no caso relatado foi o bom estado geral da crian-
ça, apesar da extensão do acometimento cutâneo. 

A demonstração de aumento de mastócitos, na
derme superficial e média, em lesões cutâneas carac-

terísticas constitui-se no teste padrão ouro para o
diagnóstico de mastocitose.11 Essa constatação diag-
nóstica é importante para a terapia efetiva ou para tra-
çar prognósticos, condutas terapêuticas de perpetua-
ção da vida e, até mesmo, para orientação genética.
Uma das causas prováveis de morte do paciente deste
caso (causa imediata) pode ter sido a hipotensão
secundária à degranulação maciça dos mastócitos,
precipitada por algum agente. Entre esses, está incluí-
do o uso da medicação intravenosa não esclarecida,
supostamente liberadora de mediadores dos mastóci-
tos, como escopolamina ou analgésicos, segundo
informações colhidas. Outra hipótese a ser considera-
da seria a ação de toxinas bacterianas presente na gas-
troenterite, como agentes degranuladores de mastó-
citos. Infelizmente por não ter sido realizada necróp-
sia, essas questões ficaram em aberto. O principal
objetivo do tratamento de todas as categorias de mas-
tocitose é o controle dos sinais e sintomas determina-
dos ou provocados pela liberação dos mediadores
dos mastócitos. Os pacientes devem sempre evitar o
uso de agentes degranuladores dos mastócitos. O cro-
moglicato dissódico inibe a degranulação dos mastó-
citos e pode ter alguma eficácia no tratamento, parti-
cularmente no alívio dos sintomas gastrointestinais,
apesar de não diminuir os níveis séricos ou urinários
de histamina. 

Entre outros medicamentos citados na literatu-
ra estão o cetotifeno, como estabilizador da membra-
na celular dos mastócitos e com propriedades anti-
histamínicas; adrenalina, usada nos episódios de
colapso vascular. É relatado o tratamento fotoquimio-
terápico com psoraleno e ultravioleta A,13,15 bem como
o uso de interferons associados ou não com corticói-
des sistêmicos, para pacientes com mastocitose sistê-
mica.4,5 Glicocorticóides tópicos podem ser usados na

FIGURA 4: Exame histopatológico de fragmento de pele com
denso infiltrado inflamatório e predomínio de mastócitos (setas)

corados com azul de toluidina (400x)

FIGURA 3: Exame histopatológico de fragmento de pele com bolha
subepidérmica e acentuado edema em derme superficial (H&E 40x)
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de de manifestações cutâneas quanto pelo risco asso-
ciado aos sintomas dela decorrentes, ilustrando a com-
plexidade clínica que pode acompanhar a doença,
havendo a necessidade do conhecimento e prevenção
dos agentes precipitadores da liberação de mediadores
mastocitários no tratamento e orientação desses
pacientes.                                                    �
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