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Resumo: Mastocitose € um grupo heterogéneo de doencas mieloproloferativas com manifestagdo cuténea,
s30 limitadas a pele ou sistémicas. E atribuida a mutagdes sométicas do gene KI1T nos mastécitos.
As manifestactes clinicas aparecem antes dos dois anos de idade, mas podem ser congénitas. A
doenca limitada a pele é mais frequente em criancas. Segundo a classificacdo da Organizacdo
Mundial da Saide (OMS), a mastocitose cutanea € diferenciada da sistémica com base em
critérios clinicos, bioguimicos e patologicos. Objetivamos apresentar uma mastocitose, com
lesBes extensas.Menino, branco, 5 meses de idade, com manchas acastanhadas desde os 30 dias
de vida, inicialmente em abdome com evolucéo para outras partes do corpo. As manchas urticam
apos atrito, calor e suor, com bolhas sobrepostas. Ao exame, o0 estado geral era bom, com
manchas amarronadas, algumas arredondadas e bem delimitadas e outras com formatos
irregulares, a maior com 20 centimetros de didmetro, com sinal de Darier positivo. As lesbes
eram localizadas em tronco, membros, e face, poupando pamas e plantas. Auséncia de
hepatoesplenomegalia. Biopsia de pele revelou infiltrado monomorfonuclear moderado na derme
papilar estendendo-se para a profunda, tendo mastécitos com nicleos ovais a alongadas, com
citoplasma finamente granular, compativel com mastocitose. Avaliacdo hematol6gica, provas de
funcdo hepética, e triptase sérica (5,7mcg/L), foram normais. Paciente apresentou SCORMA de
63 e foi tratado com loratadina com bom controle A mastocitose é uma doenca rara, com
prevaléncia de 1:10.000 pacientes. Afeta todas as faixas etarias, com melhor prognéstico se
iniciar antes dos dois anos. A forma cutanea na infancia tem uma evolucdo benigna e regride
espontaneamente na adolescéncia. A OMS classifica a mastocitose cutdnea em 3 categorias:
mastocitose cutdnea maculopapular (MCMP) ou urticaria pigmentosa, mastocitose cutanea difusa
e mastocitoma. A MCMP é a mais frequente, sendo também a do caso relatado. As lesdes
cutaneas sdo caracterizadas por manchas e placas pigmentadas de marrom a eritematoso. Pode ser
monomorfica ou polimorfica, sendo esta Ultima mais comum na crianca e associada a melhor
prognostico. A presenca de sinal de Darier positivo caracteriza a doenca. Os sintomas sdo leves,
sendo o prurido, flushing, dor abdominal, diarreia e cefaleia os mais relatados. Alguns pacientes
apresentam sintomas de dificil controle, reacdo anafilética e existem formas sistémicas. Assim, o
monitoramento clinico associado ao Scoring Mastocytosis Index (SCORMA) é uma ferramenta
atil para avaliar a progressdo da doenca e possui correlacdo com o nivel sérico datriptase (acima
de 20 956,g8260,mL ), auxiliando a identificar pacientes predispostos a gravidade. O diagnostico
é clinico, sendo a bidpsia indicada quando ha duvida diagnéstica A MCMP pode se manifestar
com lesBes de maior diametro e disseminadas € importante 0 acompanhamento ambulatorial.
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