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Resumo: Mastocitose é um quadro raro caracterizado pela proliferação e o acúmulo de mastócitos na pele 
e/ou em outros órgãos e tecidos, principalmente na medula óssea e no trato gastrointestinal. A 
classificação das categorias da mastocitose e o diagnóstico são feitos segundo os critérios da 
World Health Organization (WHO) e são baseados no exame físico/dermatológico, agregados 
mastocitários na biópsia de pele e/ou aspirado de medula óssea, análise molecular para a mutação 
D816 V KIT e nível sérico de triptase (> 20 ng/mL). Uma vez confirmada a mastocitose cutânea, 
podemos utilizar a classificação WHO para subdividir a doença. Urticária pigmentosa é a 
apresentação cutânea mais comum, geralmente surge no primeiro ano de vida e resolve 
espontaneamente, na maioria , ainda na infância. São máculas, pápulas, nódulos ou placas, 
múltiplos e de coloração vermelho-acastanhadas. O acometimento sistêmico é raro. GV, 
masculino, 8 meses, história de aparecimento de manchas “café com leite” aos 2 meses de idade, 
sem outros sintomas. Piora do quadro associado a infecções de via aérea. Ao exame, presença de 
manchas acastanhadas, arredondadas e bem delimitadas, em região torácica, abdominal, perineal 
e membros superiores e inferiores. Ausculta pulmonar com sibilos, devido quadro de sibilância. 
A criança foi encaminhada aos serviços de Alergia/ Imunologia. Foi prescrito Anti-histamínicos 
(inibidor de H1 e H2), protetor solar, e foram dadas orientações. Nos casos de Mastocitose 
cutênea, o quadro clínico e a biópsia da lesão são suficientes para o diagnóstico. O tratamento 
consiste em aliviar os sintomas, principalmente o prurido, além de evitar os fatores 
desencadeantes da degranulação dos mastócitos. Anti-histamínicos são utilizados para combater 
o prurido, sendo a duração do tratamento dependente do quadro clínico. O caso relatado trazem à 
luz a discussão da evolução e terapêutica da Mastocitose Cutânea, doença relativamente rara, 
porém seu diagnóstico é necessário, devido variedade de manifestações e possíveis complicações.
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