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Manifestagées Cutaneas das Mastocitoses nas Idades
Pediatricas

Cutaneous Manifestations in Pediatric Mastocytosis
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Ao Editor:

Lemos com interesse o artigo “Manifestagdes Cuténeas
nas Mastocitoses: Atualizagdo.”" em que Ferreira e colabo-
radoras resumem de forma interessante e estruturada, o
estado da arte das manifestagdes cutdneas nas mastocito-
ses, com particular enfoque no diagndstico e quadro clini-
co. Porém, os aspectos respeitantes as idades pediatricas
merecem alguns comentarios.

Por definicdo, as mastocitoses sdo um grupo hetero-
géneo de doencas caracterizadas por proliferacdo anormal
de mastdcitos clonais.? Tipicamente, estes apresentam al-
teragdes morfolégicas e imunofenotipicas evidentes, mas
ndo se pode considerar que tal acontega, por definigdo.?
Alias, as mastocitoses bem-diferenciadas (MBD) caracte-
rizam-se pela acumulacdo de mastdcitos, que podem ser
imunofenotipica e morfologicamente normais.® De acordo
com a ultima classificagdo da OMS, qualquer variante de
mastocitose pode apresentar caracteristicas de MBD.? In-
cluem-se mastocitoses cutédneas (MC) e ndo apenas as MC
maculopapulares (MP) polimorficas, ja que estdo descritas
em MCMP monomodrficas, MC difusas e no mastocitoma
cutaneo.?

Nas MBD, os mastdcitos apresentam uma morfologia
que, tipicamente, mimetiza a normalidade - forma arre-
dondada e granulagdo quase normal - ainda que apresen-
tem tamanho superior ao normal.® Imunofenotipicamente,
expressam maioritariamente, logo nem sempre, CD30.°
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Porém, podem expressar CD25, visto que a mutagéo
D816V do KIT pode estar presente nas MBD.? Efectiva-
mente, na maioria das MBD, a mutagéo localiza-se fora do
exdo 17 e é frequentemente indetectavel por sequencia-
¢do.® Nestas situacdes, esta recomendada a afericdo da
clonalidade através do human androgen receptor assay
(HUMARA).2# Foram descritos casos de incidéncia familiar
de mutagbes germinais, com hereditariedade autossémi-
ca dominante.® De salientar que, nas idades pediatricas,
apenas cerca de 1/3 dos doentes expressam a mutagao
D816V° e que a expressdo de CD30 é frequente. Assim,
nao se pode considerar que as MBD sejam formas raras de
mastocitose, nestas idades.

Sobre a persisténcia das mastocitoses pediatricas para
a idade adulta, verificou-se, recentemente, que nédo exis-
te uma associacdo com mutacgdes especificas do KIT. Por
outro lado, as mastocitoses sistémicas bem-diferenciadas
(MSBD) apresentam critérios diagnosticos especificos® e
séo frequentemente subdiagnosticadas em criancas, uma
vez que se assume MC na presenga de triptase basal < 20
ng/mL. Ainda assim, as MSBD persistem com frequéncia
na idade adulta, nomeadamente nas mulheres.?

Ainda sobre as mastocitoses das idades pediatricas,
consideramos importante frisar que a sintomatologia sisté-
mica é frequente, inclusivamente em MC. As queixas gas-
trointestinais podem, até, ocorrer em 20% a 50% dos ca-
s0s.® Nas MC difusas podem ocorrer disturbios da coagu-
lagéo, decorrentes da libertagdo macica de heparina pelos
mastdcitos.® De facto, foi demonstrado que os doentes pe-
diatricos com maior envolvimento cutaneo e triptase basal
mais elevada sdo mais propensos a reagdes por libertacdo
de mediadores mais graves.® Porém, pode surgir sintoma-
tologia sistémica e até anafilaxia, em doentes com reduzido
envolvimento cutaneo.*

molecular characteristics of well-differentiated systemic mastocytosis. J
Allergy Clin Immunol. 2016;137:168-78.

4. Rama T, Moreira A, Delgado L. Abordagem diagndstica e terapéutica
das mastocitoses — uma proposta de orientagdo clinica. Rev Port
Imunoalergol. 2020;28.

5. Meni C, Bruneau J, Georgin-Lavialle S, Le Sache de Peufeilhoux L,
Damaj G, Hadj-Rabia S, et al. Paediatric mastocytosis: a systematic
review of 1747 cases. Br J Dermatol. 2015;172:642-51.

Tiago Azenha RAMAP<"2, André MOREIRA"3*#, Luis DELGADO"??%

1. Servigo de Imunoalergologia. Centro Hospitalar Universitario Sdo Jo&o. Porto. Portugal.

2. Servigo de Imunologia Basica e Clinica. Departamento de Patologia. Faculdade de Medicina. Universidade do Porto. Porto. Portugal.

3. EPIUnit. Instituto de Saude Publica. Universidade do Porto. Porto. Portugal.
4. Faculdade de Medicina. Universidade do Porto. Porto. Portugal.

5. Centro de Investigagcdo em Tecnologias e Servigos de Saude (CINTESIS). Faculdade de Medicina. Universidade do Porto. Porto. Portugal.

Autor correspondente: Tiago Azenha Rama. tarama@med.up.pt

Recebido: 05 de maio de 2020 - Aceite: 06 de maio de 2020 | Copyright © Ordem dos Médicos 2020

https://doi.org/10.20344/amp.14056

Revista Cientifica da Ordem dos Médicos 530 www.actamedicaportuguesa.com



