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EM RESUMO

A mastocitose cutanea (MC) é o acumulo clonal de mastécitos na pele e responde
por cerca de 90% da mastocitose pediatrica. Ha trés formas: mastocitoma (leséo
Unica ou até trés), mastocitose cutanea maculopapular (MCMP, antiga urticaria
pigmentosa), polimarfica (tipica da crianga, regride até a puberdade) ou
monomorfica (lesdes pequenas e iguais, tende a persistir e se associa mais a
doenca sistémica), e mastocitose cutanea difusa (MCD), rara e a mais grave. O
diagnéstico é clinico: lesao tipica mais sinal de Darier, pesquisado uma vez, sem
esfregar repetidamente. Pedir triptase sérica basal e hemograma. O pediatra trata
em casa (@ ) a forma limitada com anti-H1 de 22 geragéo e orientagéo sobre
desencadeantes (calor, fricgdo, AINEs, opioides, contrastes, anestésicos) e
encaminha toda crianga ao dermatologista e/ou alergologista (eletivo; prioritario se
extensa, difusa ou sintomatica). Visceromegalia, linfonodomegalia, citopenias
ou triptase persistentemente alta — hematologia. Anafilaxia (@ ) — adrenalina
IM e pronto-socorro; autoinjetor para toda crianga com mastocitose (decisao do
site; o consenso ECNM/AAAAI/EAACI o reserva as formas extensas/difusas ou com
anafilaxia prévia). As vacinas do calendario devem ser feitas.

O que é e como se apresenta

Na crianga, a mastocitose é quase sempre restrita a pele (variantes do gene KIT); comecga ao
nascimento ou nos primeiros meses (cerca de 85% antes de 2 anos) e regride ou melhora
muito até a adolescéncia na maioria (Lange 2021; Carter 2026). A classificacao € a do
consenso ECNM/AAAAI/EAACI 2016 (Hartmann), mantida pela OMS 52 edicao, pela ICC
2022 e pelo ECNM/AIM (Valent 2024).

FORMA COMO E EVOLUGAO E RISCO
Mastocitoma Até 3 nodulos/placas de 1-10 cm, castanho- Regride antes da puberdade na
amarelados, aspecto de "casca de laranja"; pode grande maioria; triptase normal

formar bolha no lactente

MCMP Maculas, papulas e placas castanho-avermelhadas Forma tipica da crianga; costuma
polimérfica de tamanhos variados, assimétricas, regredir até a puberdade
frequentemente na cabeca e no pescogo

MCMP Lesdes pequenas, redondas e iguais no tronco e Tende a persistir na vida adulta;
monomorfica nas coxas (padrao do adulto) mais associada a mastocitose
sistémica
MCD Toda a pele infiltrada: eritrodermia, pele espessada e Rara (1-5%); mais flushing,
amarelada, bolhas extensas desde o nascimento hipotensao, sangramento

digestivo e anafilaxia
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Sinal de Darier: eritema, edema e prurido da lesdo minutos apds friccao leve; é o critério maior
do diagnéstico (Hartmann 2016). No consultério, pesquisar com delicadeza, em uma lesao,
uma unica vez — sobretudo no mastocitoma grande e na MCD, a friccdo pode desencadear

flushing, bolha e hipotensao (Lugowska-Umer 2023).

Sintomas por mediadores: prurido, bolhas (até 2—3 anos), flushing, dor abdominal, diarreia e,
raramente, hipotensao. A anafilaxia na crianga é pouco frequente (< 1% a 9%, contra 35-50%
no adulto) e concentra-se na MCD e nas formas muito extensas; os desencadeantes mais

relatados sao friccao, calor, febre, alimentos e vacinas (Lange 2021).

Suspeitar de doenga sistémica: inicio apds 2 anos, forma monomorfica, visceromegalia,
linfonodomegalia, citopenias, sintomas graves recorrentes, triptase persistentemente alta

ou em ascensao, persisténcia apds a puberdade (Lange 2021; Carter 2026).

Classificagcao de gravidade

GRAVIDADE CRITERIOS CLIiNICOS CONDUTA
@ Leve Mastocitoma ou MCMP polimérfica Pediatra; desencadeantes; anti-H1 de 22 geragao
pouco extensa; inicio < 2 anos; sem se prurido; corticoide tépico no mastocitoma;

bolhas frequentes, flushing ou sintomas autoinjetor e plano escrito (deciséo do site);
digestivos; sem visceromegalias; encaminhamento eletivo ao dermatologista e/ou
triptase normal alergologista; retorno a cada 6—-12 meses

MCMP extensa ou monomoérfica; MCD Encaminhamento prioritario ao dermatologista

Moderada estavel; bolhas repetidas, flushing, dor  pediatrico e ao alergologista; anti-H1 continuo +
abdominal ou diarreia; triptase > 20 famotidina £ cromoglicato; autoinjetor e plano
ng/mL; inicio apds 2 anos; anafilaxia escrito; hematologia se visceromegalia,
prévia; persisténcia apds a puberdade linfonodomegalia, citopenias ou triptase

persistentemente > 100 ng/mL ou em ascensao

@ Grave Anafilaxia (hipotenséao, sincope, Adrenalina IM e pronto-socorro; oxigénio,
estridor, broncoespasmo); lactente com acesso venoso, expansao
flushing, palidez e prostracao; bolhas
extensas com desidratagado ou

infecgédo; sangramento digestivo
Fatores de risco que elevam a gravidade: MCD ou grande extensao de pele; triptase
elevada; bolhas extensas e flushing frequente; anafilaxia prévia; forma monomaorfica e inicio
tardio; anestesia, contraste ou opioide sem preparo da equipe.

Diagndstico no consultério

E clinico: lesdes tipicas + Darier positivo bastam na crianga com inicio precoce (Hartmann

2016; AEPap 2026). Bidpsia (dermatologista, com imuno-histoquimica para triptase/CD117) s6
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se o Darier for duvidoso ou a lesao atipica.
Exames iniciais:

- Triptase sérica basal, fora de crise, em todas as formas. Habitual até = 11,4 ng/mL; > 20
ng/mL é critério menor de mastocitose sistémica; persistentemente > 100 ng/mL ou em
ascensao levanta a suspeita de doenga sistémica (Lange 2017; Lange 2021). Na MCD a
triptase é alta nos primeiros meses e cai até 9—12 meses; a alfa-triptasemia hereditaria

também a eleva — interpretagao do especialista.
 Hemograma; ultrassom abdominal se suspeita de visceromegalia.

- Medula 6ssea nao é rotina na forma polimérfica tipica com triptase normal; fica para a
suspeita de doencga sistémica ou progressiva, a critério do hematologista (Lange 2021;
Carter 2026; PCDS).

Diferencial que nao pode passar: xantogranuloma juvenil, nevo de Spitz e picada
(mastocitoma); prurigo estrofulo, urticaria (fugaz; mastocitose é fixa e pigmentada) e
histiocitose de células de Langerhans (MCMP); impetigo bolhoso, pele escaldada
estafilocdcica, epidermdlise bolhosa, herpes, queimadura e maus-tratos (bolhas; veja Bolhas
na pele da crianga — da infecgao a epidermélise bolhosa, nesta area).

Tratamento e seguimento

Nao ha tratamento curativo: controlar sintomas, evitar desencadeantes e estar preparado para
a anafilaxia até a regressdo. Como SBP e Ministério da Saude nao tém posigao, o site segue
os consensos ECNM/AAAAI/EAACI 2016 e ECNM/AIM 2026, os Unicos dedicados a
mastocitose pediatrica, com as doses dos padrdes do site.

O pediatra: explica a natureza benigna sem gerar medo excessivo; prescreve anti-H1 de 22
geragao (continuo nos sintomaticos, sob demanda nos leves); entrega a carta de
desencadeantes; mantém o calendario vacinal; prescreve o autoinjetor a toda crianga com
mastocitose (veja Anafilaxia e Autoaplicador de Adrenalina); examina figado, baco e
linfonodos e repete a triptase conforme o especialista.

O especialista: biopsia; anti-H1 acima da bula; cromoglicato; omalizumabe; fototerapia

(excepcional); inibidores de tirosina-quinase sé na doenga sistémica ou MCD de alto risco.
Desencadeantes de desgranulagao:

- Fisicos: friccao (toalha, bucha, roupa aspera), calor (banho quente, sol forte), mudanga

brusca de temperatura, exercicio intenso, estresse e febre.

- Medicamentos: AINEs e acido acetilsalicilico, opioides (morfina, codeina; o fentanil
libera menos histamina), relaxantes musculares (atracurio), vancomicina rapida, contrastes
iodados e anestésicos gerais. Reacdo a AINE na crianga é rara (= 2%): o ja tolerado nao

precisa ser proibido; nas extensas ou difusas, o nunca usado tem a 12 dose sob
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observacao (Mori 2022). Febre: padrao de antitérmicos do site (paracetamol é o de menor
risco).

« Outros: picada de himendpteros, alcool e alimentos que ja desencadearam sintomas na

crianca.

Cirurgia, anestesia e contraste — avisar a equipe com antecedéncia: pré-medicagao
decidida pelo anestesista com o alergologista; sala aquecida, sem fricgao; preferir propofol,
cetamina, midazolam, sevoflurano e fentanil; adrenalina preparada. Na doenca restrita a pele
a anestesia €, em geral, segura, e ndo ha evidéncia para proibir contraste (Mori 2022).

Vacinas: a mastocitose nao contraindica vacinas; seguir o Calendario SBP 2026/2027 e o
PNI (veja Calendario de vacinagao da SBP 2026/2027), em servigo com adrenalina;
observacgao habitual na forma limitada e 1-2 horas na MCD, na MCMP extensa, com triptase

alta ou reagéo prévia (Lange 2021; Mori 2022).
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MEDICAMENTO

INTERVALO

DURAGAO

OBSERVACAO E
REFERENCIA

Desloratadina
(0,5 mg/mL)

Cetirizina (1
mg/mL)

Loratadina (1
mg/mL)

Fexofenadina (6
mg/mL)

Bilastina (2,5
mg/mL)

Anti-H1 em dose

aumentada

Famotidina (anti-
H2)

Cromoglicato de
sodio oral

Corticoide tépico
(média/alta
poténcia)

Adrenalina IM (1
mg/mL)

Adrenalina

autoinjetavel

6-11m1mg;1-5a
1,25 mg; 6-11a 2,5
mg; 212 a5mg

2-6 a2,5mg; 6-12
ab5mg;212a10
mg

22ae<30kg5
mg; = 30 kg ou =12
a10 mg

6 m-2 a 15 mg; 2—
11a30mg;=12a
dose de adulto

6—11 a com 2 20 kg
10 mg; 212a20
mg

Até 4% a dose

padréo

0,5 mg/kg/dose (= 1
ano); max. 40
mg/dia

2-12a 100 mg; 2
132200 mg; <2a
s6 forma grave (<
20 mg/kg/dia ate 6
m); max. 40
mg/kg/dia

Camada fina no
mastocitoma
sintomatico

0,01 mg/kg; max.
0,3 mg crianga, 0,5
mg adolescente

0,15 mg < 30 kg;
0,3 mg = 30 kg

1x/dia

12/12 h até 12
a; 1x/dia=212 a

1x/dia

12/12 h até 11
a

1x/dia

12/12 h

4x/dia, 30 min
antes das
refeicdes e ao
deitar

1x/dia

Repetir em 5—
15 min se

necessario

2 dispositivos

Continuo nos
sintomaticos ou
sob demanda

Idem

Idem

Idem

Idem

Se néao houver

controle

Enquanto
houver
sintomas
digestivos ou
flushing

Reavaliar em

2-3 semanas

Curso curto

Na anafilaxia

Portar sempre

Bula; padrao do site
(Urticaria aguda)

Bula; padrao do site
(Urticaria aguda)

Bula; padrao do site
(Urticaria aguda)

Bula; padrao do site
(Urticaria aguda)

Bula; padrao do site
(Urticaria aguda)

Fora de bula; especialista
(Lange 2021; SBP DC n°
64/2026 na urticaria

crbnica)

Bula FDA (1 a < 17 anos;
Ulcera péptica); no Brasil
s6 comprimidos, sem uso
pediatrico em bula; fora de
bula na mastocitose
(ECNM/AIM 2026)

Bula Gastrocrom (FDA);
sintomas digestivos; no
Brasil sé manipulado;
prescricao do especialista

Bula; Lange 2021; AEPap
2026; alternativa: inibidor
de calcineurina topico

Padréo do site (Protocolo
de Anafilaxia)

Padréo do site (Anafilaxia
e Autoaplicador)
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Quem recebe autoinjetor: toda crianga com mastocitose deve ter autoinjetor (decisao do
site, 30/09/2026); o consenso ECNM/AAAAI/EAACI o reserva as formas extensas/difusas
(MCD, MCMP extensa) ou com anafilaxia prévia, sintomas sistémicos graves ou triptase muito
elevada (Lange 2021; Sandru 2021). SBP e MS sem posigéo.

Nao usar: anti-H1 de 12 geragao (padrao do site; s6 exceg¢éao social, por curto periodo);
corticoide sistémico prolongado; "testar" o Darier em casa; dieta de exclusao; exérese do

mastocitoma como rotina.

Seguimento: 6-12 meses na forma leve, com foto das lesdes; persisténcia apds a puberdade

ou triptase em ascensdo — especialista e hematologia.

Quando encaminhar ao pronto-socorro ou internar

Critérios:

- Anafilaxia — na mastocitose pode vir sem urticaria, s6 com flushing e hipotensao.

Lactente com MCD e flushing extenso, prostracao, palidez ou recusa alimentar.
- Bolhas extensas com dor, desidratacao ou infecgdo secundaria.

- Sangramento digestivo, vOmitos incoerciveis ou diarreia com desidratagao.
Como encaminhar:

1. Adrenalina IM 0,01 mg/kg (1 mg/mL; max. 0,3 mg na crianga e 0,5 mg no adolescente) no
vasto lateral da coxa, ou o autoinjetor, antes do transporte; repetir em 5—15 min se
necessario (Protocolo de Anafilaxia).

2. Deitar com as pernas elevadas (sentada se dispneia); ndo colocar em pé.

w

. Oxigénio para manter SpO2 2 94%; acesso venoso e SF 0,9% 5-10 mL/kg nos primeiros 5

min se hipotensao (até 30 mL/kg na 12 hora — Protocolo de Anafilaxia).
. Anti-H1 e corticoide ndo substituem nem atrasam a adrenalina.
. SAMU (192); informar o diagndstico de mastocitose.

. No PS: triptase durante a reagao e observacao pelo tempo do Protocolo de Anafilaxia.

N o o &

. Bolhas extensas: curativo ndo aderente e hidratacdo; internar se desidratacdo ou infeccao.

Orientacoes de retorno e sinais de alerta para a familia

» "As manchas costumam melhorar muito ou sumir até a adolescéncia."
- "Nao esfregue as manchas; roupas macias, banho morno, sem calor excessivo."

- "Antes de remédio novo, cirurgia, anestesia ou exame com contraste, avise da mastocitose

e leve a carta do pediatra.”
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» "Vacine normalmente, esperando o tempo de observacéao indicado."
» "Caneta de adrenalina: leve sempre duas."

- Pronto-socorro imediatamente (apds a caneta de adrenalina): falta de ar, chiado,
rouquidao; inchago de labios ou lingua; palidez, moleza, desmaio; vermelhid&do subita do
corpo com mal-estar; vomitos repetidos; sangue nas fezes; bolhas grandes com febre.

- Antecipar o retorno: muitas manchas novas, bolhas frequentes, diarreia ou dor de barriga
repetidas, barriga aumentada ou inguas.

7. Comparagao com as referéncias

MINISTE- AAP NICE JOHNS HARVARD OXFORD /
RIO DA HOPKINS CAM-

SAUDE BRIDGE

Diagnéstico Sem documen- Sem protocolo Sem posigdo  Sem diretriz Clinico com Sem posicdo  Sem posigdo  Segue o NICE;

to cientifico localizado especifica (s6 terapias da Darier; bidpsia especifica especifica GOSH e
localizado localizada forma sistémi- na davida (AE- localizada localizada PCDS: diag-
ca avangada) Pap 2026) néstico clinico
Exames — — — — Triptase se — — PCDS: hema-
suspeita sisté- tologia se vis-
mica; medula ceromegalia
raramente ou linfonodos
Tratamento — — — — Corticoide tépi- — — GOSH: anti-H1
co, anti-H1 ndo se prurido ou
sedante bolhas
Desencadean- — — — — Friccdo e tem- — — Evitar AINEs,
tes peraturas opioides, alco-
extremas ol, calor
Autoinjetor — — — — N&o detalha — — GOSH e
PCDS: indica-
¢ao ampla

Leitura: nenhuma das nove referéncias tem diretriz propria sobre mastocitose cutanea na
crianga. A SBP tem apenas trabalhos de congresso; néo foi localizado protocolo do Ministério
da Saude, da AAP, de Johns Hopkins ou de Harvard; o NICE s6 avaliou medicamentos para
mastocitose sistémica avangada do adulto, e Oxford e Cambridge seguem o NICE. AEPap
(2026), GOSH e PCDS concordam com os consensos no diagnoéstico clinico, na biopsia sé na
duvida, no anti-H1 ndo sedante e na evitacao de fric¢ado e calor. Ha duas divergéncias: as
fontes britanicas indicam o autoinjetor de forma ampla e mandam evitar AINEs em geral,
enquanto os consensos ECNM reservam o autoinjetor as formas extensas e difusas, a
anafilaxia prévia e a triptase alta, e os dados pediatricos (Mori 2022) permitem manter o AINE ja
tolerado. Sem posicao da SBP e do Ministério da Saude, o site adota os consensos
ECNM/AAAAI/EAACI 2016 e ECNM/AIM 2026, por serem os Unicos especificos da
mastocitose pediatrica, exceto no autoinjetor, indicado a toda crianga com mastocitose por
decisdo do site.
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PONTOS PRATICOS

1. Lesdo pigmentada fixa que urtica apos friccao leve é mastocitose até prova em
contrario; pesquise o Darier uma unica vez.

2. Forma polimérfica com inicio antes de 2 anos e triptase normal tem 6timo
prognostico; forma monomorfica, inicio tardio, visceromegalia, citopenias ou
triptase persistentemente alta pedem hematologia.

3. Anti-H1 de 22 geragao € a base; nada de 1?2 geragao; famotidina e cromoglicato
para sintomas digestivos, com o especialista.

4. Entregue a carta de desencadeantes e avise sempre cirurgia, anestesia,
odontologia e radiologia.

5. Vacine normalmente, em servigo com adrenalina, e observe 1-2 horas nas
formas extensas e difusas.

6. Anafilaxia: adrenalina IM 0,01 mg/kg primeiro; autoinjetor para toda crianga com
mastocitose (decisdo do site; consenso: formas extensas/difusas ou anafilaxia
prévia).

Veja também, nesta Biblioteca: Anafilaxia e Autoaplicador de Adrenalina (Alergia);
Protocolo de Anafilaxia (Urgéncias e Emergéncias); Urticaria aguda (Patologias do
consultério); Calendario de vacinagao da SBP 2026/2027 (Temas SBP 2026); Bolhas na pele
da crianga — da infec¢ao a epidermolise bolhosa (nesta area).
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