Relato de Caso

Apresentacao atipica de urticaria pigmentosa em crianca

Abypical presentation of urticaria pigmentosa in children - case report.
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Abstract

Resumo

Mastocitose é uma desordem rara resultante do acumulo de
mastdcitos nos tecidos, sendo a forma cutdnea mais comum em
criangas. A urticaria pigmentosa é a manifestacdo mais frequente
podendo apresentar lesdes bolhosas durante a sua evolugdo.

Demonstrar um caso de urticaria pigmentosa com apresentagdo
bolhosa em um paciente de 8 meses.

Crianga de 8 meses com bolhas flacidas de facil rompimento em base
eritematosa que regrediam posteriormente para placas eritemato
acastanhadas. Realizacdo de bidpsia com HE e punch 4 em lesdo
axilar esquerda.

A bidpsia apresentou bolha com numerosos eosindfilos e mastécitos
gue se coraram metacromicamente de purpura sugerindo a hipétese
diagndstica de mastocitose cutanea. Agrupando estes dados com as
caracteristicas clinicas e resultados laboratoriais foi possivel concluir
a hipdtese diagndstica final.

Em quadros clinicos de bolhas, a confirmacgdo para a possibilidade de
mastocitose cutanea sempre deve ser realizada através de bidpsias,
contribuindo desta maneira para o progndstico e condutas
terapéuticas.

Mastocytosis is a rare disorder resulting from the accumulation of
mast cells in the tissues, the cutaneous form being more common
in children. Urticaria pigmentosa is the most frequent
manifestation and may present bullous lesions during its
evolution. The objective is to demonstrate a case of urticaria
pigmentosa with bullous presentation in an 8 month old patient.
The blisters are flaccid on an erythematous basis, which later
regressed to brownish erythematous plaques, being realized
biopsy with HE and punch 4 in lesion for diagnosis. The results of
biopsy showed a blister with numerous eosinophils and mast cells
suggesting the diagnostic hypothesis of cutaneous mastocytosis.
By grouping these data with the clinical characteristics and
laboratory results it was possible to arrive at the final diagnostic
hypothesis. It follows that In clinical cases of blistering,
confirmation for the possibility of cutaneous mastocytosis should
always be performed through biopsies, thus contributing to
prognosis and therapeutic behaviors.
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INTRODUCAO

Mastocitose é uma desordem rara resultante da proliferacdo e acimulo de

mastécitos nos tecidos 49,

A apresentacdo clinica dessa patologia é bastante
heterogénea, variando de uma doencga limitada a pele, que comumente apresenta
regressao espontanea das lesdes, a casos com comprometimento extracutaneo,
chamada de mastocitose sistémica, que pode associar-se desde formas brandas até as
mais agressivas acometendo multiplos érgaos, principalmente em adultos 23)

Na mastocitose cutanea este depdsito celular ocorre unicamente na pele
sendo essa mais comum nas criangas @3 A organizacdo mundial da saude classifica a
mastocitose cutanea em trés variantes clinicas: urticaria pigmentosa, mastocitose

cutdnea difusa e mastocitoma ©.

A urticaria pigmentosa, também chamada de
mastocitose maculopapular, é a forma mais frequentemente relatada em criancas
desenvolvendo-se principalmente na primeira infancia, sendo considerada, um
disturbio benigno e autolimitado que regride espontaneamente antes da adolescéncia
(2348) & com acometimento sistémico raro. Placas e papulas de coloragao vermelho-
acastanhadas, bem delimitadas, acomentendo principalmente o tronco, sdo as lesdes

) e lesdes bolhosas foram

mais comuns associadas a esta forma de apresentacao
relatadas em dois estudos levantados. O sinal de Darier, achado propedéutico
caracterizado pela formacgdo de urtica apds a friccdo da lesdo pode estar presente e
sua negatividade ndo exclui o diagnéstico.

A terapia de escolha esta baseada no controle da liberacdao dos mediadores
dos mastdcitos, sendo importante evitar fatores que desencadeiam a degranulagado
dessas células, como calor, frio, pressado, estresse e uso de medicacdes, como os anti-
inflmatérios ©. Emolientes, corticoides tépicos, e fototerapia também podem auxiliar
a conduta terapéutica. Os antagonistas do receptor da histamina sdo a base inicial para

o tratamento (&.5.7)

, incluido como primeira linha, os anti histaminicos H1 ndo sedativos
como a Cetirizina, Ebastina e Loratadina. Os anti histaminicos H1 sedativos como a
Hidroxizina e o Cetotifeno também demonstram eficacia, quando diz respeito ao
prurido. Em casos refratarios, anti-histaminicos H2, montelucaste, cromoglicato de

sodio e drogas imunobioldgicas apresentaram boa resposta @,
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RELATO DO CASO

CCA, 8 meses, sexo masculino, fototipo Il. Atendido no ambulatério de
dermatologia do Instituto BWS — SP. A mae relata lesGes bolhosas na regido esternal,
cervical esquerda (Figura 1 e Figura 2) e térax anterior direito com base eritematosa,
ha 2 meses. Nega outros sintomas associados ao quadro. Refere ter procurado opinido
de outros especialistas neste periodo ndao obtendo respostas satisfatérias com os
tratamentos propostos. Ainda neste periodo, surgiram novas lesGes em toérax,
abdome, dorso, membros superiores e inferiores do paciente que iniciavam como
bolhas e regrediam posteriormente para placas eritemato acastanhadas, bem
delimitadas, sem outros sintomas associados.

Ao exame fisico, o paciente apresentava maculas de centro hipocrémico e
bordas hipercrémicas eritémato-acastanhadas, multiplas, de bordas regulares e limites
precisos distribuidas em térax, dorso, abdome, membros superiores e inferiores
(Figura 3) e sinal de Darier positivo. Apresentava também uma bolha flacida de
conteludo seroso sobre base eritematosa, medindo um centimetro em regido axilar
esquerda.

AvaliagOes laboratoriais hematoldgicas e triptase nos parametros fisiolégicos.
O anatomopatoldgico de pele da regido axilar esquerda revelou, a coloracdo de
hematoxilina e eosina (HE) e Giemsa, drea de necrose e descolamento da epiderme
qgue forma bolha preenchida por serosidade, hemdcias, neutréfilos e numerosos
eosinodfilos e mastdcitos que se coraram metacromicamente de purpura, sugerindo a
hipdtese diagndstica de mastocitose cutanea (Figura 4).

Agrupando as informacbes contidas na bidpsia e o quadro clinico
diagnosticou-se urticaria pigmentosa com formacado de lesdes bolhosas.

Os tratamentos com anti histaminicos H1 foram bastante limitados, sendo a
eficacia da hidroxizina superior ao do cetotifeno nos sintomas do prurido'g. Contudo,
optou-se iniciar o tratamento com cetotifeno na dose de 0,05mg por kilo de peso
corporal devido a idade do paciente e pela acdo de estabilizar a membrana celular do

mastdcito.
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O paciente nao retornou ao ambulatorio apés o inicio do tratamento nao

havendo dados contidos sobre a eficacia da medicagdao no quadro.

Figura 1 — Bolha regido esternal.

Figura 2 — Bolha regido cervical.

Fonte: Original do autor. Fonte: Original do autor.

Figura 3 — Mdculas de centro hipocrémico e Figura 4 - Imagem do anatomopatoldgico
bordas hipercromicas eritemato acastanhadas, evidenciando bolha preenchida por serosidade,
multiplas, de bordas regulares e limites precisos hemacias, neutréfilos e numerosos eosindfilos e
distribuidas em dorso. mastdcitos que se coraram de purpura.
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Fonte: Original do autor. Fonte: Imagem do corte histolégico do paciente
gentilmente cedida pela Dra. Rute Lellis.

BWS Journal. 2021 Junho; v.4, e210600178: 1-6.



Apresentacao atipica de urticéria pigmentosa em crianga

RESULTADOS E DISCUSSAO

Embora muitos 6rgdos possam estar envolvidos, a forma cutdnea é a mais
comumente relatada nos estudos, sendo a urticaria pigmentosa a manifestacdo mais

1.2

comum de mastocitose cutanea nos pacientes pediatricos. Podem haver diversas

) ou até mesmo bolhas,

formas de apresentacdes como maculas, placas e nédulos @
sendo o objetivo do artigo apresentar essa forma de manifestacdo clinica menos
comum em um paciente.

Para classificacdo da forma de mastocitose é necessario a solicitagdo do nivel
sérico de triptase, um marcador de degranulacdo de mastdcitos. A triptase é uma
serina-protease armazenada em grande quantidade em granulos secretérios de
mastdcitos, podendo ser empregada como biomarcador nesse contexto. Niveis dentro
da normalidade correspondem na maioria das vezes a um caso de mastocitose
cutanea, em contrapartida, niveis elevados favorecem os casos de mastocitose
sistémica.

A visualizacdo do numero elevado de mastécitos na derme superficial e média
através da biopsia de lesdes cutaneas caracteristicas, constitui-se o teste padrdo ouro
para o diagndstico de mastocitose 29 Em corte histotolégico de pele corado por HE e
Giemsa é possivel verificar o grande acimulo dessas células coradas de purpura.

Neste relato foram utilizados exames complementares e aspectos clinicos citados para

conclusdo diagnéstica.
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CONCLUSOES

Apesar da mastocitose cutanea ser relativamente rara, o seu diagndstico é
importante, tanto pela variedade de apresentacdes de lesdes elementares na pele,
quanto pelo risco associado aos sintomas dela decorrentes, ilustrando a complexidade
clinica que pode acompanhar a doenca e a necessidade da colaboracdo do
dermatologista no tratamento e orientagdo desses pacientes.

A urticdria pigmentosa apresentou-se como a principal forma de mastocitose
cutanea no grupo pediatrico, apresentando bom progndstico e resolucdo espontanea
na adolescéncia na maioria dos casos relatados.

As bolhas se mostraram como uma manifestagdo cutdnea menos comum nos
casos de urticdria pigmentosa. Contudo, devido a sua presenca em alguns pacientes
pediatricos, a inclusdo desta patologia cutanea na lista de hipdteses, frente a um
paciente com bolhas distribuidas pelo corpo deve ser levantada, sendo importante
complementar a investigacdo dos casos com bidpsia e exames laboratoriais para o
correto diagndstico, progndsticos e condutas terapéuticas.

Embora haja um avanco nos estudos frente a doenca, ainda ndo é padronizado
um protocolo de tratamento, havendo assim, uma necessidade de um acordo para
verificar a abordagem mais eficaz de tratamento a ser utilizado, facilitando, dessa

forma, a conduta médica.
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