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Caso clinico

Homem, 32 anos, natural do Rio Grande do Norte

4 )
Maculas e nodulos na face, pescoco, tronco e regiao genital desde

a infancia com aumento na puberdade
Rubor facial e tontura
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Sem comorbidades
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Hipoteses diagndsticas Q

Xantomatose
Histiocitose

Neurofibromatose



Exames laboratoriais ﬂ[

PERFIL LIPIDICO

HB: 16,1 g/dL CT: 173 mg/dL BIGPS|A.
HTC: 47% HDL: 38 mg/dL o
Leuc: 4270pL LDL: 123 mg/dL zl=s0=e

Plag.: 181.000uL TG: 60 mg/dL

HEMOGRAMA







Mastocitose

- Infiltracao tecidual de mastocitos

« Mastocitose cutanea: exclusivamente na pele
» Mastocitose extracutanea: medula 0ssea, trato gastrointestinal,
linfonodos, etc.

- Cerca de 65% dos casos ocorrem na infancia

= Inicio no adulto; maior risco de envolvimento sistémico

Guidelines for the diagnoses and tretment of cutaneous mastocytosis in children: Am J Clin Dermatol. 2011
Coexistence of two types of clinical lesions in childhood-onset mastocytosis. Indian J of Dermatol, Venereol, and Leprol. 2011
Diffuse Cutaneous Mastocytosis: Pseudoxanthomatous Variant. J Dermatol. 2002



Mutacao no proto-oncogene C-KIT
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Ativacao, crescimento e inibicao
da apoptose celular mastocitaria

Cutaneous mastocytosis: A dermatological perspective. Australas. 2020
Diffuse Cutaneous Mastocytosis: Pseudoxanthomatous Variant. J Dermatol. 2002



Mastocitose cutanea

Maculas, placas ou nodulos avermelhados a acastanhados
Sinal de Darier pode estar presente

Prurido, eritema, dor abdominal, diarreia, palpitacdes, tontura e
sincope

Fatores de exacerbacéao: exercicio, calor, trauma

Cutaneous Mastocytosis in Adults and Children. Immunol Allergy Clin N Am. 2018
Mastocitose. An Bras Dermatol. 2009



Diagnaostico
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» LesOes cutaneas tipicas

 Aumento do numero de mastocitos na
histopatologia
* Mutacgdes KIT na lesao

e 1 critério maior + 1 menor

Cutaneous mastocytosis: A dermatological perspective. Australas. 2020
Cutaneous Mastocytosis in Adults and Children. Immunol Allergy Clin N Am. 2018



Coloracoes especiais e imunohistoquimica

» Azul de Toluidina, Giemsa
» Anticorpos monoclonais que reconhecem a triptase

- IRIATEAY AR e Azul de Toluidina

Giemsa Mastocitose. An Bras Dermatol. 2009
Clinical and histopathological aspects of cutaneous mastocytosis. Leuk Res. 2001



Classificacao — OMS 2016

URTICARIA CUTANEA MASTOCITOMA

DIFUSA

PIGMENTOSA CUTANEO

(MACULOPAPULAR)

Cutaneous Mastocytosis in Adults and Children. Immunol Allergy Clin N Am. 2018
Mastocytosis: 2016 updated WHO classification and novel emerging tretment concepts: Blood 2017



Voltand
oltando ao caso @

Como explicar esse caso de mastocitose com
lesoes semelhantes a xantomas e
Xantelasmas?



VARIANTE XANTELASMOIDE DA MASTOCITOSE

Descrita primeiramente por FOX em 1875
Variante rara de mastocitose cutanea difusa
LesOes assemelham-se a xantomas e xantelasmas

Quadro cutaneo mais persistente

Diffuse Cutaneous Mastocytosis: Pseudoxanthomatous Variant. J Dermatol. 2002
Nodular and bullous cutaneous mastocytosis of the xanthelasmoid type: case report. Br Dermatology. 2001
Pseudoxanthomatous mastocytosis. Br J Dermatol. 1975
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Morphology
Pseudoxanthomatous mastocytosis

Srivastava N, Chand S, Singh S. Pseudoxanthomatous mastocytosis. Int J Dermatol. 2008;47(1):50-1
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Conduta

Exames laboratoriais, EDA, TC de térax e abdome: sem acometimento
extracutaneo

Triptase sérica: 19,6ng/ml (VR: até 5ng/ml)
Acompanhamento conjunto com a hematologia
Infiltrac&o de corticoide intralesional, sem resposta

Exérese cirdrgica das lesdes nodulares



ANTS DO TRAAI\/IENTO ' APOS EXERESE DE NODULOS
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Motivo da apresentacao

Mostrar uma apresentacao rara da mastocitose cutanea com grande
Impacto psicossocial

Destacar o tratamento cirirgico como opcao terapéutica para as
lesOes nodulares
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