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Resumo: A mastocitose € afeccao rara e heterogénea, caracterizada por aumento da densida-
de dos mastdcitos na pele e em outros 6rgaos, para a qual nao ha tratamento especifico.
Descreve-se um caso de urticaria pigmentosa em paciente adulta com quadro clinico exube-

rante.
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Abstract: Mastocytosis is a rare, beterogeneous disorder characterized by marked increa-
se in mast cell density in the skin and other organs. A clinically exuberant case of urticaria

pigmentosa in an adult woman is presented.
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INTRODUCAO

A mastocitose reune um grupo heterogéneo e
idiopatico de varias condicbes caracterizadas por
aumento do numero de mastocitos em varios
Orgaos.” A pele é o sitio mais freqiientemente acome-
tido,"” e sua incidéncia é aproximadamente de 1:1000
a 1:8000 pacientes dermatolégicos."** A doenga nao
exibe predilecio sexual ou racial.’

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, de 44 anos, casada,
faiodérmica, do lar, em acompanhamento ha trés
anos no ambulatério de dermatologia do Hospital
das Clinicas-UFPE, apresentava lesOes cutineas pruri-
ginosas ha cerca de 33 anos. Ao exame dermatolégi-
co notavam-se papulas eritematosas distribuidas em
tronco, face, membros superiores e inferiores, couro
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cabeludo e regides palmoplantares (Figura 1), além
de dermografismo (Figura 2). O sinal de Darier esta-
va presente. Nao havia lesdbes em mucosa oral ou
genital.

Foram realizados os seguintes exames no
seguimento de trés anos:

Ultra-sonografia abdominal: discreta fibrose
periportal. Hemogramas completos seriados: todos
normais. Fungoes hepatica e renal e perfil lipidico
seriados: normais. Sumarios de urina seriados: nor-
mais. VDRL: negativo. RX de ossos longos: normal.

Duas biopsias cutineas revelaram aumento no
numero de mastécitos na derme papilar, particular-
mente ao redor dos vasos (Figuras 3 e 4).

Foi iniciado tratamento com anti-histaminicos
(anti-H1 e anti-H2) com melhora parcial do prurido.

* Trabalho realizado no Hospital das Clinicas da Universidade Federal de Pernambuco (UFPE) - Recife (PE), Brasil.
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FiGURA 1: Papulas eritematosas e manchas acastanhadas
distribuidas no tronco

DISCUSSAO

A mastocitose usualmente afeta criancas, 75%
dos casos ocorrendo entre os dois e quatro anos. Se
a doenga se inicia na vida adulta, ha risco aumentado
de quadro sistémico acometendo Orgaos como 0Ssos
e medula 6ssea.

A etiologia da hiperproliferagio mastocitaria é
desconhecida, porém mutacées no fator de cresci-
mento celular, c-kit, ou em seu receptor tém sido
implicadas.**”’

As formas de apresentacao cutinea incluem o
mastocitoma (nodulo solitario),” a urticdria pigmen-
tosa (UP), a mastocitose cutinea eritrodérmica difusa
e a telangiectasia macular eruptiva persistente
(TMEP).** Se outros 6rgios sio atingidos, a mastoci-
tose ¢é dita sistémica.”’

FIGURA 2: Pdpulas e maculas disseminadas na regiao dorsal,
dermografismo na area correspondente ao sutia
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A UP ¢é a forma mais comum de mastocitose
cutinea' e se caracteriza clinicamente por maculas,
papulas e placas vermelho-acastanhadas.” Qualquer
area da pele ou mucosas pode ser comprometida.
Palmas, plantas, face e couro cabeludo frequente-
mente sio poupados. Telangiectasias e petéquias
também podem ocorrer."”” Nos adolescentes e adul-
tos, as lesdes sao menores e mais numerosas. A UP
tende a ocorrer antes dos dois anos e raramente estd
associada com manifestagoes sistémicas. Geralmente
desaparece espontaneamente na adolescéncia.
Quando persiste no adulto, comumente esta associa-
da a manifestagoes sistémicas e anormalidades hema-
tologicas.” Outros achados clinicos adicionais da UP
incluem o dermografismo,” nos casos de doenca
extensa, prurido, rubor e sinal de Darier.*>" O rubor
ocorre em 17-36% dos pacientes com UP'

Os mastocitomas solitarios sao lesoes raras que
se localizam freqientemente nas extremidades,
porém poupam palmas e plantas.' Iniciam-se geral-
mente antes dos seis meses de idade e involuem
espontaneamente.

A mastocitose cutinea difusa manifesta-se por
edema, eritrodermia e espessamento da pele com a
aparéncia de casca de laranja ou pele coridcea."” A
infiltragdo cutinea extensa resulta da presenca gene-
ralizada dos mastécitos na derme, dando aspecto de
pseudoliquenificagio. Essa forma de mastocitose ¢é
observada precocemente, porém tem resolucao entre
15 meses e cinco anos de idade.’ Virias complicagcoes
secundarias podem resultar da degranulacao dos
mastocitos, como rubor, sangramentos, eritemas,
diarréia grave, hipotensao, taquicardia, dispnéia e
choque.”’

A TMEP ¢ variante rara que ocorre no adulto e
ocasionalmente em criangas," sendo caracterizada
por infiltrado difuso, porém esparso, de mastdcitos
na derme. Os achados cutaneos incluem placas erite-
matosas, telangiectasias e madculas eritematosas de
que variam de dois a 6mm, com bordas bem defini-
das e confluentes.”” Dez por cento dos pacientes
desenvolve quadro sistémico. Geralmente, a TMEP ¢é
de dificil diagnostico e refratdria ao tratamento.®

A mastocitose sistémica é definida como a pro-
liferacao de mastdcitos em 6rgaos que podem incluir
a pele, mas a ela nio se limitam.® Os sinais e sintomas
da doenca sistémica dependem dos 6rgaos acometi-
dos.' O trato gastrointestinal e o sistema esquelético
sd0 os mais afetados,” embora o sistema hemolinfati-
co, o figado e o baco também possam sé-lo."”>” A
doenca sistémica é menos comum em criangas,' e os
pacientes dela acometidos tém risco aumentado de
30% para desenvolver transformacio maligna.' Os
sintomas da mastocitose sistémica sao resultantes da
degranulacao dos mastocitos. As substancias ativas
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FIGURA 3:
Infiltrado
' denso de
mastocitos na
derme papilar
e reticular.
A epiderme

nao esta afetada
| (100 x)

incluem histamina, fatores quimiotaticos, heparina,
prostaglandinas D2, proteases e virios leucotrienos.*’
A degranulagao pode ser desencadeada por mecanis-
mos imunoloégicos, estimulos fisicos (calor, frio,
exposi¢ao solar, friccdo), toxinas bacterianas, vene-
nos de cobra, polipeptideos de acaros, frutos do mar
e anafilatoxinas,” chocolate, vinho e drogas como
aspirina, alcool, opidides, polimixina B, anfotericina
B, tiamina, tubocurarina, quinina, contrastes radiol6-
gicos, entre outras. Os pacientes podem apresentar
febre, calafrios, sudorese noturna, dor 6ssea, nau-
seas, vOmitos, diarréia, epigastralgia, disfagia, dis-
pnéia, palpitagoes, dor toracica, sincope, broncoes-
pasmo, cefaléia, vertigens, rinorréia e rouquidio."’
Sao episoddios efémeros com duracao de 15 a 30

e < : . * e
FIGURA 4: Mastdcitos corados metacromaticamente

pelo Giemsa (400 X)
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minutos’ e se devem ao choque histaminico que, oca-
sionalmente, pode ser fatal.’

A decisao de realizar exames complementares
deve ser baseada nos sintomas presentes."** A confir-
macao histolégica do aumento dos mastdcitos na
derme ¢é usualmente indicada, apesar de nao ser
absolutamente necessaria em alguns casos pediatri-
cos.” Na UP hi infiltrado expressivo de mastdcitos na
derme papilar principalmente ao redor dos vasos
sangiiineos. Nao costuma haver diferenca histolégica
entre as varias formas da doenca, seja de lesoes Gni-
cas ou difusas. No entanto, os casos de TMPE mos-
tram limitado nimero de mastécitos na derme.*
Infelizmente, os resultados da biépsias cutinea nao
podem predizer os riscos para evolucio sistémica.'
Na auséncia de sintomas sistémicos, nada além do
exame fisico e biopsia esta indicado em criangas.

O hemograma completo e as fungoes hepatica
e renal dos pacientes com mastocitose cutanea geral-
mente encontram-se normais, a nao ser que haja aco-
metimento sistémico. A urindlise de 24h detecta
excrecao excessiva de histamina, metil-histamina,
acido metilimidazilacético, 5-HIAA e metabdlitos da
prostaglandina D2. Porém, é pobre a correlacao entre
a atividade da doenca e os niveis urinarios de histami-
na e seus metabolitos.

Nos casos sistémicos, o aspirado de medula
6ssea é o padrao ouro para detectar a progressio
para hiperplasia e malignidades mastocitdrias.' As
lesoes Osseas podem ser rastreadas com cintilografias
com radiofarmacos, entre eles o tecnécio.

Nao existe até o momento nenhum tratamen-
to curativo para a mastocitose.”® Os antagonistas dos
receptores H1, como a hidroxizina, sio a pedra angu-
lar da terapia do prurido e do eritema.” A combinacio
dos anti-histaminicos H1, H2, H3 tem sido proposta,
por ser sua acio mais efetiva do que a do H1 isolado.”
#1912 O tratamento combinado deve ser introduzido
principalmente nos pacientes com sintomas de gastri-
te ou ulcera gastrica secundarias a hipercloridria
induzida pela histamina.’ Também é preconizado o
uso de estabilizadores da membrana mastocitaria
como o cetotifeno”” e o cromoglicato de s6dio.**"

Psoralenos (8-metoxipsoraleno) e fototerapia
com UVA (PUVA) tém sido testados nos pacientes com
mastocitose cutinea, com bons resultados, porém de
curta duragao, com retorno dos sintomas em prazo
de trés a seis meses apoés o término do tratamen-
to."'”” A puvaterapia deve ser considerada nos
pacientes em que nao ha resposta a outras terapias
ou naqueles em que os sintomas estejam progredin-
do a despeito do tratamento.'

A mastocitose cutinea difusa na infincia tem
indicagao da terapia com PUVA devido a sua eficicia
substancial, mesmo em baixas doses, e ao baixo indi-
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ce de reincidéncia.” O mecanismo de acio da puvate-
rapia nao foi totalmente esclarecido;*" entretanto, o
decréscimo nos niveis séricos e urindrios dos metabo-
litos da histamina sugerem que essa terapéutica inter-
fere no metabolismo desse mediador. Alguns autores
afirmam que os corticosterdides parecem apresentar
um efeito paliativo, com melhora temporaria das
lesoes e sintomas, de forma isolada ou associada com
outras terapias."”” Nenhum dos tratamentos citados
leva a involucao definitiva das les6es cutineas ou vis-
cerais.
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