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Resumo: Introducdo: A mastocitose caracteriza-se por expansdo clonal e acUmulo de mastécitos nos
tecidos. Ha duas formas principais. mastocitose cutanea (MC), quando a pele é o Unico 6rgéao
afetado, e mastocitose sistémica, caracterizada por infiltragdo extracutanea. A mastocitose
cuténea difusa (MCD) é umaformararade MC, responsavel por 1 a5 dos casos, podendo evoluir
para a forma sistémica. Descricdo do caso: Paciente feminina, 11 anos, com diagnostico de
dermatite atOpica desde os 5 anos, em uso de emolientes sem melhora. Histéria de bolhas pelo
corpo nos primeiros meses de vida. Ao exame apresentava micropapulas normocrémicas
formando placas infiltradas em abddmen e dorso, livedo reticular em membros inferiores e sinal
de Darier positivo. O diagnostico de mastocitose foi confirmado por bidpsia de pele que
evidenciou denso infiltrado mastocitério. Na investigacdo foi constatada triptase sérica elevada
(44,2 ng/ml), sendo encaminhada a hematologia para seguimento. Ecografia abdominal e demais
laboratoriais normais. Recebeu tratamento com anti-histaminicos e montelucaste e foi orientada a
evitar fatores desencadeantes. Discussdo: MCD caracteriza-se por aspecto espessado da pele, tipo
“casca de laranja’, na auséncia de lesdes cutaneas hiperpigmentadas individuais. Criancas com
MCD usua mente tém episodios recorrentes de bolhas generalizadas, frequentemente associados
a sintomas sistémicos, como rubor, sintomas gastrointestinais e, eventualmente, hipotensdo. Ha
tendéncia a remissdo na adolescéncia, porém a maioria dos pacientes persistira com a doenca na
idade adulta. E necessario que se descarte envolvimento sistémico em todos os pacientes. O
tratamento é sintomatico e inclui anti-histaminicos, corticoides e antileucotrienos. Conclusdo: A
MCD é um subtipo raro de mastocitose cutanea que costuma afetar criangas nos primeiros meses
de vida, podendo ser confundida com dermatite atépica e dermatoses bolhosas. O correto
diagnostico pode evitar choque anafilético, sangramento digestivo e morte.
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