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RESUMO: Introdugdo: A urticaria pigmentosa em adultos ¢
uma forma de mastocitose rara e persistente, frequentemente
com manifestagdes sistémicas e acometimento da medula 6ssea,
¢ manifestagdes cutaneas menos evidentes, ao contrario do que
ocorre na infancia. Objetivo: Relatar um caso de inicio na fase
adulta, com lesdes cutaneas leves, que evoluiu com sintomas
de liberagdo histaminica, porém sem acometimento sistémico.
Metodologia: As informagdes foram obtidas através de revisao do
prontuario, entrevista com o doente, registro fotografico e revisao
da literatura. Conclusdo: O diagndstico correto e a investigacao
precoce do acometimento de outros 6rgdos sdo importantes,
bem como o tratamento adequado e prevencdo de reagdes
anafilactoides. A fototerapia ¢ op¢ao interessante de tratamento
nos casos refratarios.

Descritores: Urticaria pigmentosa; Mastocitose cutanea;
Mastocitose sistémica.

ABSTRACT: [ntroduction: Adult urticaria pigmentosa is a
rare and persistent form of mastocytosis, often with systemic
manifestations and involvement of the bone marrow, and less
evident cutaneous manifestations, contrary to what occurs in
childhood. Objective: The authors aim to report a case of adult
onset, with mild skin lesions, and development of symptoms of
histamine release, without systemic involvement. Methodology:
The information was obtained through review of the medical
record, interview with the patient, photographic record, and a
literature review. Conclusion: The correct diagnosis and the
early assessment of involvement of other organs is important,
as well as adequate treatment and prevention of anaphylactoid
reactions. Phototherapy is an interesting treatment option for
refractory cases.

Keywords: Urticaria pigmentosa; Mastocytosis, cutaneous;
Mastocytosis, systemic.
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INTRODUCAO

astocitose ¢ doenga rara, com prevaléncia de

2 casos por 300.000 pacientes em consulta
dermatologica, e caracteriza-se pela proliferagdo e acimulo
de mastécitos na pele e/ou outros érgdos e tecidos,
principalmente medula dssea e trato gastrintestinal'.
Subdivide-se em mastocitose cutdnea (MC), mais frequente
na infincia, e mastocitose sist€émica (MS), de inicio mais
tardio, a partir da terceira década. Na ultima, ha acamulo
de mastocitos em outros orgdos e tecidos, podendo
ser progressiva e fatal, se associada a malignidade®. A
expressdo da forma cutinea ¢ rara em adultos, tornando
escassos os relatos sobre o seu curso em pacientes de
meia-idade.

As manifestagdes clinicas relacionam-se a liberagao
de mediadores pro-inflamatérios por mastocitos ativados
e pela infiltragdo de diferentes 6rgdos pelos mastocitos'.

O prognostico depende de varios fatores, mas nos
casos do adulto, as lesdes cutdneas persistem, regredindo
apenas na minoria dos casos. A maioria apresenta curso
estavel e expectativa de vida normal, sendo a evolugao
para formas agressivas excepcional®.

Apresentamos um caso raro de mastocitose
em adulto, com lesdes e sintomas restritos a pele, e
sem acometimento sistémico confirmado por intensa
investigagdo clinica e laboratorial.

RELATO DE CASO
Doente masculino, 36 anos, branco, queixava-se

de lesdes na pele ha um ano, inicialmente nos antebragos,
progredindo, em quatro meses, para o tronco.

Figura 1: Papulas eritematosas com sinal de Darier positivo.
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Ao exame evidenciavam-se pequenas papulas
eritémato-edematosas, que desapareciam a digitopressao,
na face anterior dos antebragos e no tronco, com presenga
do sinal de Darier (Figuras 1 e 2). Lesdes mais antigas
eram acastanhadas e ndo regrediam a digitopressdo
(Figura 3). Havia prurido e sensagdo de queimag@o. Em
consultas posteriores, referiu colicas abdominais, tontura
e taquicardia.

Figura 2: Detalhe do sinal de Darier.

B

Figura 3: Papulas acastanhadas mais antigas

Negava doencas prévias e historia de doenca
dermatoldgica familiar.



Avaliagdo laboratorial sem alteragdes, inclusive
triptase sérica (Tabela 1). A histopatologia de lesdo
evidenciou dermatite perivascular superficial residual,
com presenca de 9 mastdcitos em campo de grande

Tabela 1: Exames mais relevantes
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aumento (Figura 4). Foi encaminhado para cardiologia,
gastroenterologia e hematologia, e foi ealizada investigacdo
com exames de imagem, aspirado de medula dssea e
eletrocardiograma, sem nenhuma alteragao.

Exame Resultado

LDH 522 U/L( VR =313-618)
Triptase 13,1 ug/L (inferior a 13,5)
Mielograma Raros mastocitos anomalos

Imunofenotipagem de sangue periférico

Biopsia de medula 6ssea

Radiografias: coluna lombo-sacra, toracica, cervical, bacia, cranio, torax

Ecografia de abdome

Nao demonstrou populacdo de células atipicas
Sem incremento de mastocitos na medula

Sem alteragdes significativas

Esteatose hepatica, nefrolitiase, cisto renal simples

Figura 4: Fotomicroscopia da pele. A— Derme com infiltrado inflamatorio perivascular (setas) (Hematoxilina-Eosina, aumento de 100x).
B — Detalhe do infiltrado linfocitario perivascular (Hematoxilina-Eosina, aumento de 400x). C — Presenca de 9 mastdcitos na derme

superficial (setas) (Azul de Toluidina, aumento de 400x)

Foi iniciado tratamento com anti-histaminicos,
estabilizador de mastdcitos e anti-leucotrienos. Em sua
evolugdo, apresentou dificuldade no controle dos sintomas
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e lesdes cutaneas, apesar da combina¢do medicamentosa
(Tabela 2).
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Tabela 2: Terapéutica sistémica utilizada, na ordem cronoldgica das drogas, e respectivas dose, frequéncia e tempo de uso

Medicacio (ordem cronologica) Dose Frequéncia Tempo de uso
Loratadina 10mg 2x/d 6 meses
Cetotifeno +loratadina Img + 10mg 2x/d 8 meses
Montelucaste + cetotifeno + ebastina 10mg+ 1mg + 10mg 1x/d + 2x/d +2x/d 5 meses
Dexclorfeniramina + fexofenadina” 2mg + 180mg 3x/d + 1x/d 8 meses”

*-Associado a fototerapia apos esse periodo.

Optou-se por associar fototerapia com UVB-NB
(ultravioleta tipo B de banda estreita - narrow band - faixa
compreendida entre 311-312nm), e a partir da sexta sessdo
ja foi alcangado resultado satisfatorio, com desaparecimento
das papulas eritémato-edematosas e do prurido (Figura 5).
Foi utilizada cabine mista Prolumina — 21 l[ampadas UVB-
NB. Dose inicial de 50 mJ/cm? (33”), com aumento de 50
mJ por sessdo, de acordo com efeitos adversos, as tergas
e sextas. Atingiu dose maxima de 1050 mJ (11°40”). Os
sintomas sistémicos remitiram conforme houve melhora
das lesdes cutaneas. Recebeu alta apos 55 sessdes, dose
acumulada de 33 J/cm?. Foi mantida dexclorfeniramina
e fexofenadina durante as sessdes ¢ apds alta. Apos um
més apresentou recidiva do quadro, precisando reiniciar
o tratamento.

Figura 5: Boa resposta com associago da fototerapia UVB-NB

DISCUSSAO

A mastocitose cutanea ¢ definida pela erupgao tipica,
critério maior, e um ou dois dos critérios menores: infiltrados
monomorficos com grandes agregados triptase-positivos,
ou mais de 20 mastdcitos por campo microscopico; ou pela
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detecgdo da mutagdo KIT no coédon 816 na pele lesada.
Apo0s, seguir um algoritmo para diferenciar MC da MS,
abrangendo desde formas indolentes a leucémicas®.

Pacientes pediatricos, geralmente, sdo acometidos
por MC e adultos por MS, sendo indicada a realizagdo de
exame da medula 6ssea nos ultimos, mesmo com triptase
sérica normal*.

A MC subdivide-se em urticaria pigmentosa,
mastocitose cutinea difusa e mastocitoma solitario na pele,
e ainda, o subtipo telangiectasia macular eruptiva perstans.
Adurticéria pigmentosa ¢ a forma mais comum, caracterizada
por maculas ou papulas vermelho-acastanhadas, de 3-4
mm, simétricas no tronco e nas coxas. O sinal de Darier
(formacgdo de urtica apos friccdo da lesdo) esta presente?.

Manifestagdes paroxisticas sdo devidas a
degranulacao de mastdcitos: ruborizag@o corporal, eritema
pruriginoso, cefaleia, palpitagdes, hipotensdo, sincope,
dispneia, precordialgia, diarreia, parestesias, prurido,
urticaria, broncoespasmo e bolhas'.

Sugerem MS: hemograma com anemia, leucocitose
e eosinofilia, aumento nos niveis de histamina urinaria
e triptase sérica > 20 ng/mL, hepatoesplenomegalia ou
linfonodomegalia, osteoporose ou infiltrados de mastocitos
na medula’.

O tratamento visa aliviar os sintomas tais como
prurido (emprego de antagonistas H1), e manifestacdes
gastrintestinais (antagonistas H2) e evitar fatores
desencadeantes de degranulagdo dos mastdcitos a saber:
friccdo, mudanca brusca da temperatura, exercicio
fisico intenso, estresse, anestesia geral, bebida alcodlica,
anti-inflamatdrio ndo esteroidal, narcoticos, contraste
radioldgico e radiagdo ionizante. E importante portar
epinefrina, corticoides e anti-histaminicos pelo risco de
reacdo anafilactoide. Nesse, contexto, medicamentos como
cromoglicato de sddio e cetotifeno estabilizam a membrana
dos mastdcitos. Para os mastocitomas, corticoéides oclusivos
ou excisdo. Na MS, podem ser usadas drogas citorredutoras.
Atualmente, os imunobioldgicos omalizumabe e imatinibe
vém sendo estudados em casos graves com anafilaxia e
doenga sistémica*’.

A fototerapia ja ¢ utilizada na dermatologia desde
a virada do século XIX, inicialmente para tratamento de
psoriase. Hoje é utilizada em diversas patologias cutaneas,
especialmente as que estdo associadas ao prurido. A UVB



tem penetracdo na epiderme, com 10% da dose atuando na
juncdo dermo-epidérmica. A PUVA penetra até a derme,
com 30% da dose atuando nessa camada®.

A fototerapia ¢ tratamento de segunda linha para
lesdes cutaneas resistentes, seja na MC ou MS indolente.
As alteracdes induzidas por UV nos mastécitos cutaneos
sdo pouco conhecidas. A luz UV suprime a liberacao de
histamina pelos mastocitos ativados, além de induzir
apoptose. Tanto PUVA quanto UVB-NB apresentam
resultados satisfatorios em estudos. Brazelli et al.’
obtiveram remissao completa do prurido em 35% dos
doentes e melhora substancial das manifestagdes cutaneas
em todos eles, tratados com PUVA ou UVB-NB. Resultados
mais rapidos e com melhor controle das manifestacdes
cutaneas e sintomas foram alcangados com PUVA. Ja com
UVB-NB obtiveram bons resultados com menor exposi¢ao
UV e melhor tolerabilidade’.
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Devido ao aparecimento tardio do quadro perante
o contexto epidemioldgico da urticdria pigmentosa, foi
realizada exaustiva investigacdo do acometimento de
outros 6rgdos. Os sintomas sistémicos apresentados pelo
doente foram relacionados a liberacao de histamina, j& que
regrediram com o controle das lesdes de pele.

CONCLUSAO

O relato destaca a importancia de diferenciar os
casos de MC e MS objetivando afastar quadros agressivos,
orientar o seguimento e proporcionar melhora dos sintomas.
A associagdo da fototerapia ao tratamento, seja UVB-
NB ou PUVA, deve ser considerada em casos refratarios
ao tratamento convencional, pois podera trazer grande
beneficio ao doente.
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