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Trabalhos Cientificos

M astocitose Sistémica Em Lactente: Fragilidade Ossea Precoce E Mangjo Com Acido
Zoledronico

Introducdo: A mastocitose sistémica (MS) € uma doencarara, caracterizada pela proliferagdo
clonal e pelo acimulo anormal de mastocitos em 0rgéos extracutaneos, como medula 0ssea,
figado, baco, trato gastrointestinal e ossos. A liberacdo de mediadores inflamatérios contribui
para manifestacfes clinicas variadas. No sistema esguel ético, esses mediadores estimulam a
atividade osteocléstica, favorecendo osteopenia, osteoporose e fraturas patol 6gicas, que podem
ocorrer precocemente e de forma recorrente.Objetivos. Lactente, com 10 meses de idade,
encaminhada para investigacdo de M S por baixo peso, pele ressecada, saliénciade arcos costais e
corpos vertebrais, dor ao manuseio e multiplas fraturas espontaneas. Inicialmente, considerou-se
a hipotese de maus-tratos ou osteogénese imperfeita, descartadas apds observacdo clinicae
investigacdo genética. Evoluiu com dor Ossea intensa, mucosite grave, lesdes cutaneas
esporéadicas, esplenomegalia discreta, petéquias e episddios febris. O manejo inicial incluiu
analgesia com morfina, anti-histaminicos, e suporte multidisciplinar. Devido a fragilidade 0ssea
acentuada, iniciou tratamento com acido zoledrénico (0,025 mg/kg), administrado sob supervisao
rigorosa em razéo do risco de anafilaxia. Apds a primeira aplicagéo, ocorreu uma manifestacdo
febril, controlada com medicagdo, ndo observadas outras intercorréncias. Atualmente, a paciente
encontra-se em acompanhamento multidisciplinar apresentando melhora clinica progressiva, com
diminuicdo das dores e incidéncia de fraturas. Metodologia: Resultados. Conclusdo: Asfraturas
patol 6gi cas constituem uma das manifestacdes mais incapacitantes daMS. A infiltracéo
mastocitaria no tecido 0sseo, associada a liberagdo de citocinas pro-inflamatdrias, promovem
desequilibrio entre formagao e reabsorcéo 6ssea, com predominio da atividade osteocl astica. Esse
processo leva a perda precoce da densidade mineral 0ssea, tornando 0s 0Ssos suscetiveis a
multiplas fraturas, mesmo em lactentes. O acido zoledrdnico, um bisfosfonato, atuainibindo a
atividade osteocléstica e promove a estabilizacdo da remodel acéo 6ssea. Em pacientes com MS,
seu uso tem demonstrado eficécia na reducdo daincidéncia de fraturas, melhora da densidade
mineral Ossea e alivio dador esquel ética. Contudo, a administracdo deve ser cautelosa, devido ao
risco aumentado de reacles de hipersensibilidade. A gravidade das manifestacfes Osseas ressalta
aimportancia dainvestigacao precoce diante de fraturas recorrentes, afim de evitar diagnosticos
equivocados, como maus-tratos ou doencas genéticas semelhantes. O uso do acido zoledrdnico
mostrou-se uma estratégia terapéutica promissora para o controle da dor e areducéo da
fragilidade 6ssea, ainda que sua aplicacdo demande vigilanciarigorosa. O tratamento, aliado ao
acompanhamento multidisciplinar, mostra-se fundamental para reduzir morbidade e prevenir
deformidades Osseas permanentes.
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