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Caso Dermatolégico

Crianga do sexo masculino, de 8
meses, saudavel, referenciada a consulta
de dermatologia para avaliagdo de uma
leséo cutanea, de crescimento indolente,
presente desde os 2 meses de idade, lo-
calizada a regido sagrada. Ao exame fisi-
co observava-se uma placa rectangular,

vermelha-acastanhada, de bordo bem
definido, irregular e hiperpigmentado,
com superficie em “pele de laranja”, com
cerca de 2,2m por 1,3 cm (Fig. 1, 2). A
lesédo era assintomatica excepto quando
friccionada que se tornava eritematosa,
edematosa e desconfortavel para a crian-
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¢a. O restante exame fisico era normal e
o estudo analitico ndo apresentava alte-
racdes de relevo.
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Figura 2



DIAGNOSTICO
Mastocitoma solitario

DISCUSSAO

A mastocitose € uma doenga carac-
terizada pela proliferagéo e acumulacéo
de mastoécitos especialmente na pele,
mas também na medula 6ssea, figado,
baco, ganglios linfaticos e trato gastroin-
testinal. A forma cutanea divide-se em 4
subtipos clinicos: urticaria pigmentosa,
mastocitoma solitario, mastocitose difusa
e telangiectasia macular eruptiva®.

O termo mastocitoma é utilizado
para descrever os infiltrados nodulares
de mastocitos que ocorrem em lesdes
Unicas ou multiplas isoladas, tendo a for-
ma cuténea de mastocitoma solitario sido
descrita pela primeira vez por Nettleship
em 1889. Ocorre quase exclusivamente
nos dois primeiros anos de vida e geral-
mente desaparece antes puberdade®.
Contudo, em alguns casos, pode persistir
até a idade adulta, progredindo para uma
lesdo maior e mais infiltrada. Cerca de
10 a 15% dos doentes com mastocitose
(urticaria pigmentosa, telangiectasia ma-
cular eruptiva, mastocitose difusa, masto-
citose sistémica e leucemia mastocitaria)
apresentam um mastocitoma.

Clinicamente, caracterizam-se por
placas ou nodulos redondos ou ovais,
com dimensdes entre 0,5 cm e 3 cm
de didmetro, com superficie lisa ou em
“‘pele de laranja” e consisténcia elasti-
ca. As localizagbes mais comuns sdo no
tronco, pescogo e membros superiores.
Em geral, a hiperpigmentacéo periféri-
ca € proeminente. Provavelmente, as
concentragdes elevadas de factores de
crescimento dos mastocitos nas lesdes
de mastocitose provocam a proliferagéo

de melandécitos e a produgdo de melani-
na, sendo esta indugdo dos melanécitos
que explica a hiperpigmentacao obser-
vada nas lesdes de mastocitose cuténe-
as®. Caracteristicamente, estas leses
quando friccionadas desenvolvem uma
reacgéo inflamatéria local, com eritema,
edema e prurido intenso, podendo in-
clusivamente desenvolver bolhas. Esta
urticarizagédo localizada é denominada
de sinal de Darier e é causada pela des-
granulagéo dos mastécitos induzida pela
estimulagéo fisica.

A sintomatologia é devida a liberta-
¢ao local e sistémica de histamina e de
outros mediadores mastocitarios como os
leucotrienos, prostaglandinas e factor de
activagao plaquetario. Esta inclui prurido
(de intensidade variavel), flushing, quei-
xas gastrointestinais (nausea, colicas,
diarreia) e cefaleias. A transformacdo
maligna foi descrita na urticaria pigmen-
tosa mas ndo no mastocitoma solitario.

A etiologia exacta da proliferacéo
dos mastécitos € ainda desconhecida. A
mutagdo do receptor C-kit, a produgao
expressiva do ligando C-kit ou a produgéo
aumentada da forma soluvel do factor de
crescimento dos mastécitos sdo algumas
da hipéteses propostas®.

Os principais diagnosticos diferen-
ciais do mastocitoma solitario cuténeo in-
cluem os nevos melanociticos, xantomas
e xantogranuloma juvenil.

Uma vez que, normalmente, ocorre
uma involugéo completa das lesées com
aidade, o tratamento do mastocitoma so-
litario cutdneo é geralmente sintomatico
com antihistaminicos H1 e H2, cromo-
glicato de sodio e evicgdo dos factores
desencadeantes (fricgdo, alcool, AINEs).
Outros tratamentos incluem corticoes-
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terdides topicos/intralesionais e pensos
hidrocoldides®. A excis&o cirlrgica € um
tratamento simples, rapido e eficaz e, em
casos de lesdes Unicas e/ou sintomaticas
deve ser encarado como tratamento de
primeira linha®. No caso desta crianca,
devido as dimensdes da leséo, optou-se
pelo tratamento com antihistaminico as-
sociado a corticoterapia topica.
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