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RESUMO – A telangiectasia macularis eruptiva perstans (TMEP) é uma forma rara de mastocitose cutânea com semiologia e his-
tologia próprias, mas não isenta de controvérsia em relação à sua individualização enquanto entidade nosológica. Para alguns 
autores, a presença exclusivamente de lesões maculosas telangiectásicas a par de dilatação do plexo vascular superficial e de 
infiltrados mastocitários pouco densos na derme superficial é suficiente para o diagnóstico de TMEP. Ainda assim, em algumas 
classificações vigentes esta entidade não é considerada separadamente de outras formas de mastocitose cutânea, pois em muitos 
casos com lesões telangiectásicas também se podem observar lesões de urticária pigmentosa. Nós apresentamos um caso de mas-
tocitose cutânea com características clínicas, dermatoscópicas e histológicas compatíveis com TMEP, de aparecimento na oitava dé-
cada de vida e sem outros sintomas de ativação mastocitária, além do prurido. Porém, o estudo complementar revelou a presença 
concomitante de mastocitose sistémica indolente. Adicionalmente, revimos a evidência mais recente a favor do reconhecimento e 
individualização desta entidade.  
PALAVRAS-CHAVE – Mastocitose Cutânea; Telangiectasia; Urticária Pigmentosa.

A New Insight over Telangiectasia Macularis Eruptiva 
Perstans  
ABSTRACT – Telangiectasia macularis eruptiva perstans (TMEP) is a rare form of cutaneous mastocytosis with distinctive semiology 
and histopathology, but that is not free of controversy regarding its individualization as a nosological entity. For some authors, the 
presence of exclusively telangiectatic macules, along with superficial vascular plexus dilation and low density of mast cell infiltrates 
in the upper dermis is enough for diagnosis of TMEP. However, some current classifications do not consider this entity separately from 
other types of cutaneous mastocytosis, because in many cases with telangiectatic lesions, lesions of urticaria pigmentosa can also be 
observed. We sought to present a case of cutaneous mastocytosis first appearing in the eighth decade of life, with the characteristic 
clinical, dermoscopic and histopathological findings of TMEP and with no mast cell activation symptoms other than pruritus. However, 
the complementary workup revealed concurrently the presence of indolent systemic mastocytosis. We additionally revised the most 
recent evidence favouring the recognition and individualization of this entity.   
KEY-WORDS – Mastocytosis, Cutaneous; Telangiectasis; Urticaria Pigmentosa. 
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INTRODUÇÃO
A mastocitose cutânea (MC) é um diagnóstico infrequen-

te no adulto e classicamente pode ser classificada como ur-
ticária pigmentosa (ou MC maculopapulosa), mastocitoma 
solitário, ou MC difusa.1 A mastocitose nodular e a telan-
giectasia macularis eruptiva perstans (TMEP) são variantes 
em relação às quais há controvérsia quanto à sua individua-
lização enquanto entidades nosológicas.1,2

Desde o relato do primeiro caso de TMEP, em 1930, este 
termo foi aplicado indiscriminadamente, tanto para se refe-
rir a uma forma específica de MC, composta unicamente por 
máculas telangiectásicas eritematosas, como a uma variante 
telangiectásica e não pigmentada de urticária pigmentosa.3,4 

A TMEP já não é considerada uma entidade separada da 
urticária pigmentosa na atual classificação das mastocito-
ses da Organização Mundial de Saúde.1 No início de 2016, 
um painel de experts reconheceu que alguns adultos podem 
apresentar predominantemente máculas telangiectásicas 
eritematosas e fixas, sobretudo a nível torácico, mas geral-
mente associadas a lesões de urticária pigmentosa noutras 
localizações. Assim sendo, o painel propôs que a presença 
de telangiectasias, por si só, não deveria levar à criação 
de um grupo distinto de MC.5 Porém, não se pronunciaram 
acerca da classificação dos casos (raros) que apresentam 

exclusivamente lesões telangiectásicas e com histologia ca-
racterística.

Muito do conhecimento acerca da TMEP ainda assenta 
em relatos de casos isolados, ou pequenas séries, o que 
dificulta a compreensão das suas caraterísticas clínicas e 
história natural, incluindo a potencial associação com mas-
tocitose sistémica (MS).

Apresentamos um caso de MC compatível com TMEP, de 
aparecimento no tardio na vida adulta, e que constituiu a 
primeira manifestação de MS. Acessoriamente discutimos a 
evidência que suporta o reconhecimento e individualização 
desta entidade.

CASO CLÍNICO
Mulher de 75 anos, caucasiana com antecedentes de hi-

pertensão arterial, acidente vascular cerebral aos 65 anos e 
gamopatia monoclonal de significado incerto (GMSI) IgG-
-lambda recém-diagnosticada, medicada com ramipril e 
amlodipina. 

Referenciada à dermatologia por múltiplas lesões ma-
culosas eritematovioláceas, telangiectásicas, confluentes, 
com disposição reticulada, envolvendo sobretudo o decote 
e mamas e em menor extensão a face interna das coxas 
(Figs. 1A e 1B). As lesões evoluíam há cerca de um ano, 
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Figura 1 - Lesões maculosas eritematovioláceas, confluentes ao nível das mamas e decote (A); Em maior ampliação, as lesões apresentam compo-
nente telangiectásico e estão dispostas de forma reticulada (B); Intensa reação urticariforme (sinal de Darier positivo) após fricção da pele lesional (C); 
Dermatoscopia mostrando padrão vascular reticular, com vasos telangiectásicos e vasos puntiformes sobre fundo eritematoacastanhado.  
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eram ocasionalmente pruriginosas, tornando-se proeminen-
tes com o calor. Quando aplicada fricção sobre a pele lesio-
nal do tórax gerava-se intensa reação urticariforme (sinal de 
Darier positivo) (Fig. 1C). A dermatoscopia evidenciou a pre-
sença de telangiectasias e vasos puntiformes com disposição 
linear sobre um fundo eritemato-acastanhado, formando 
um padrão vascular reticular (Fig. 1D).6 A biópsia de pele le-
sional (H&E) revelou dilatação do plexo vascular superficial 
e um infiltrado constituído predominantemente por células 
fusiformes em distribuição perivascular e na derme papilar 
(Fig. 2A). Na coloração com azul de toluidina verificou-se 
que as células fusiformes apresentavam fina granulação ci-
toplasmática, correspondendo, por isso, a mastócitos (Fig. 
2B), estando presentes em número superior a 25 por campo 
de grande ampliação. Os aspetos clínicos e patológicos 
eram assim compatíveis com MC, mais propriamente TMEP.

A doente negava outras queixas de ativação mastocitá-
ria além do prurido, nomeadamente episódios de flushing, 

taquicardia, diarreia, astenia, dor músculo-esquelética, hi-
potensão sintomática, ou dispneia.

Laboratorialmente apresentava marcado aumento da 
triptase sérica (550ug/L, normal <11,4ug/L), fosfatase alca-
lina (437U/L, normal <120U/L) e gamaglutamiltransferase 
(308U/L, normal <38U/L), sem outras alterações de relevo, 
nomeadamente citopenias, ou hipoalbuminémia. Na endos-
copia digestiva com biópsia da mucosa gástrica detetou-se 
gastrite crónica atrófica ativa com infeção por Helicobacter 
pylori, sem evidência de mastócitos. Ecograficamente apre-
sentava aumento das dimensões do lobo esquerdo do fíga-
do, de ecoestrutura normal e algumas adenopatias hilares. 
Na radiografia e cintigrafia do esqueleto não se detetaram 
lesões ósseas líticas.

A biópsia de medula óssea mostrou de infiltração medu-
lar por MS, com agregados de mastócitos com positividade 
focal para CD2 e c-kit. A citometria de fluxo confirmou a já 
conhecida GMSI e evidenciou expressão aberrante de CD25 
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Figura 2a - Dilatação do plexo vascular superficial e presença de 
um infiltrado constituído predominantemente por células fusiformes com 
distribuição perivascular e na derme papilar, aspetos compatíveis com 
mastocitose cutânea/ TMEP (H&E, ampliação de 100X).

Figura 2b - Na coloração com azul de toluidina as células fusiformes 
apresentam fina granulação citoplasmática e correspondem a mastóci-
tos (ampliação de 200X).

Tabela 1 - Critérios para diagnóstico de mastocitose sistémica da OMS 20081 

MASTOCITOSE SISTÉMICA
1 critério major + 1critério minor ou 3 critérios minor

Critério major
• Infiltrados multifocais densos (> 15 agregados) de mastócitos na biópsia MO e/ou noutro tecido extracutâneo

Critérios minor
• Biópsia MO: ≥ 25% mastóticos de aspeto fusiforme, ou morfologicamente atípicos
• Deteção de mutação no codão 816 de KIT na MO, ou extracutânea
• Mastócitos MO, sangue, ou extracutâneos CD2 e/ou CD 25 positivos
• Triptase sérica total >  20 ng/ml (na ausência de distúrbio clonal hematopoiético)

MO – medula óssea; OMS – Organização Mundial de Saúde
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nos mastócitos. A pesquisa da mutação de D816V de c-kit 
foi positiva em todas as linhagens da medula óssea tratan-
do-se, por isso, de mutação germinativa. 

Por esta altura a doente cumpria todos os critérios ne-
cessários para o diagnóstico de MS (Tabela 1).7 Ainda que 
tivesse como antecedentes a GMSI, não se tratando de 
um neoplasia hematológica com significado clínico, mas 
sim uma entidade subclínica, não foi classificada como 
apresentando MS associada a doença clonal hematoló-
gica não mastocítica. Por outro lado, preenchia critérios 
para a MS indolente, mais propriamente para a forma 
latente (Tabela 2).7

Foi recomendada evicção dos fatores desencadeantes 
de desgranulação mastocitária, (nomeadamente o calor) e 
prescrita desloratadina 2 id e dipropionato de betametaso-
na tópico id, com redução do prurido e do eritema de algu-
mas lesões. A doente tem sido mantida em seguimento por 
dermatologia, medicina interna e hematologia, com doença 
estável após 1 ano de seguimento.

DISCUSSÃO
As mastocitoses caracterizam-se pela acumulação e pro-

liferação anormal de mastócitos dentro de um ou mais ór-
gãos, sendo a pele aquele mais frequentemente afectado.8 
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Tabela 2 - Variantes da mastocitose sistémica de acordo com a classificação da OMS 20087 

VARIANTES DA MASTOCITOSE SISTÉMICA

1- Mastocitose isolada da MO

2 - Mastocitose sistémica indolente (MSI) *
• Preenche critérios para MS. Sem sinais “C” 
• Sem evidência de doença clonal hematológica não mastocítica 

2.1 - Mastocitose de medula óssea
• Igual à MSI, mas sem envolvimento cutâneo

2.2 - Mastocitose sistémica latente *
• Igual à MSI, mas com ≥2 achados B e nenhum sinal “C”

3 - Mastocitose sistémica agressiva
• Cumpre critérios de MS; ≥1 sinais “C”. Sem leucemia mastocítica

4 - MS associada a doença clonal hematológica não mastocítica

5 - Leucemia mastocítica

6 - Sarcoma de células mastocíticas

7 - Mastocitoma extracutâneo

Sinais B
• Biópsia MO com >30% infiltração por mastócitos* e/ou triptase total >200 ug/L*
• Hepatomegalia com função normal*, e/ou esplenomegalia sem hiperesplenismo e/ou linfadenopatias* 
• Sinais de displasia ou mieloproliferação insuficientes para diagnóstico de neoplasia hematopoiética

Sinais C
• Disfunção MO manifestada por ≥ 1 citopenia (leucóticos <1000/uL, Hb <10g/dL, plaquetas <100.000/uL),  
  sem malignidade hematológica não mastocítica

• Hepatomegalia palpável com disfunção hepática, ascite e/ou hipertensão portal
• Envolvimento esquelético com grandes lesões osteolíticas e/ou fraturas patológicas
• Esplenomegalia palpável com hiperesplenismo
• Malabsorção com perda de peso por infiltração mastocitária gastrointestinal

MO – medula óssea; MS – mastocitose sistémica; MSI – mastocitose sistémica indolente; * critérios presentes no caso apresentado
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De acordo com Ackerman (1997), o diagnóstico de TMEP 
assenta na combinação de uma erupção cutânea caraterís-
tica - máculas telangiectásicas e eritematosas, de pequenas 
dimensões, irregulares, com distribuição ampla, simétrica e 
bilateral - com os seguintes critérios histológicos: aumento 
no número de mastócitos, rodeando os capilares dilatados 
do plexo vascular superficial, ao nível do terço superior da 
derme.9

No entanto, na TMEP a carga mastocitária cutânea é tipi-
camente inferior àquela observada noutras formas de MC, o 
valor de triptase séria é geralmente normal e o sinal Darier 
frequentemente negativo.10

A TMEP está entre as formas menos prevalentes de MC, 
podendo corresponder a menos de 1% dos casos, e é pre-
dominantemente encontrada em adultos, havendo inclusiva-
mente casos descritos com início na nona década de vida.2,11 
Estudos realizados em Portugal confirmam a baixa prevalên-
cia desta entidade. Enquanto numa série de 23 adultos com 
MC do Centro Hospitalar do Porto o diagnóstico de urticaria 
pigmentosa foi estabelecido em 88% dos casos (n=21), a 
TMEP foi apenas detetada em 1 caso (4,2%).12 Por outro 
lado, numa série de 32 crianças com MC do Hospital Curry 
Cabral foram apenas observados casos de urticaria pigmen-
tosa (n=17, 53.1%) e mastocitomas (n=15, 46.9%), e ne-
nhum de TEMP.13

A incerteza quanto à individualização da TMEP enquan-
to forma específica de MC remonta à data da descrição 
original, por Webers e Hellenschmied, de uma mulher de 
60 anos, com lesões maculosas telangiectásicas e eritema-
tosas, de contornos mal definidos, assintomáticas, ao nível 
do tórax anterior e membros, com mais de duas décadas 
de evolução. As máculas desapareciam à vitropressão, dei-
xando pigmentação acastanhada, e tornavam-se salientes 
e mais eritematosas com a fricção. Nesta altura considera-
ram estar perante uma entidade distinta da urticária pig-
mentosa.14 

No entanto, depois de Weber ter avaliado uma jovem 
de 26 anos com lesões maculosas acastanhadas que lem-
bravam urticária pigmentosa, mas que após a fricção ad-
quiriam um aspeto eritematoso e saliente, semelhante às do 
primeiro caso, Webers considerou que a TMEP deveria ser 
vista como uma variante rara, não pigmentada e telangiec-
tásica de urticária pigmentosa (UP), que afeta primariamen-
te adulto.14,15

Durante décadas este conceito prevaleceu, tendo sido 
assumido que esta variante de UP se associava a um bom 
prognóstico.4 Em 1998 Sarkany et al propuseram que a 
TMEP passasse a ver vista como entidade distinta da UP, mas 
limitada aos casos com unicamente máculas telangiectási-
cas não pigmentadas e sem lesões de UP, em quem seria ex-
cecional a ocorrência de MS. Reconheceram, contudo, que 
em adultos com aparecimento de novo de lesões de UP, tam-
bém podem ser observadas lesões telangiectásicas, sem que 
tal traduzisse verdadeira TMEP. Nestes casos haveria maior 
risco de desenvolvimento de MS.3

Muita da literatura entretanto publicada sobre a TMEP 

tem a limitação de incluir indiscriminadamente casos dos 
dois grupos previamente referidos, o que pode ter gerado 
informação contraditória. 

No caso que apresentámos, a extensão observada das 
lesões cutâneas e a objetivação de um sinal de Darier in-
tensamente positivo podem ser reflexo de elevado valor da 
triptase sérica (550ug/L), que se correlaciona com a carga 
mastocitária na pele, mas também na medula óssea.16 Por 
outro lado, o aparecimento tardio das lesões cutâneas tam-
bém fez suspeitar da possibilidade de MS.

Num estudo retrospetivo de 2014, em que foram revis-
tos 59 casos com MC de aparecimento na idade adulta, 
incluindo casos com TMEP, verificou-se que 57 (97%) destes 
cumpriam critérios para MS, sem contudo ser feita distinção 
entre a percentagem com TMEP e outras formas de MC. De-
monstrou-se, pela primeira vez que o aparecimento de MC 
no adulto é preditiva de MS, devendo o exame de medula 
óssea ser obrigatório.7

Mais recentemente, em 2016, foi publicado um estudo 
prospetivo envolvendo dois centros de referência em masto-
citose, em França, que inclui 243 adultos, 34 dos quais com 
TMEP, com o objetivo de melhor conhecer as caraterísticas 
clínicas e associação com MS neste subgrupo.10 Nesta coor-
te, o diagnóstico de MS foi estabelecido em 16 (47%) doen-
tes, sendo que 13 (38,1%) foram classificados com a forma 
indolente e 3 (8,8%) com MS agressiva. Em relação aos 
sintomas decorrentes da ativação mastocitária, 32 (94,1%) 
doentes apresentavam pelo menos 1 sintoma e 24 (70,6%) 
tinham 2 ou mais sintomas. O grupo com MS apresentava 
valores medianos significativamente superiores de triptase 
sérica (16μg/L), em relação ao grupo sem MS (6,7μg/L).10

O nosso caso tem a particularidade de apresentar uma 
mutação patogénica D816V do c-kit em todas as linhagens 
medulares e não apenas na linhagem mastocitária, fator 
que se associa a maior risco de evolução de forma indo-
lente para forma agressiva de MS.17,18 Esta mutação especí-
fica, ativadora de c-kit, está presente em mais de 80% dos 
adultos com MS e confere resistência ao tratamento com os 
inibidores das cinases de tirosina, imatininb e dasatinib.5,19 

Não existe, até ao momento, nenhuma terapia capaz de 
alterar o curso natural da MC, nomeadamente da TMEP.20,21 
Assim, a abordagem terapêutica passa pela evicção dos 
fatores desencadeantes da desgranulação mastocitária e 
tratamento sintomático.21 Os desencadeantes mais comuns 
incluem calor, stress físico e emocional, álcool, veneno de 
himenópteros, anti-inflamatórios não esteroides, narcóticos, 
agentes de contraste iodado e alguns relaxantes musculares 
(succinilcolina, rocurónio, atracúrio).2,20

Os antagonistas dos recetores H1 da histamina podem 
ser eficazes na redução do prurido, enquanto os anti-H2 
podem melhorar simultaneamente as queixas digestivas. O 
cetotifeno, além de efeito anti-H1 também estabiliza os mas-
tócitos, limitando a sua desgranulação.2,20 Os anti-leucotrie-
nos podem ser benéficos para controlo a curto prazo dos 
sintomas de ativação mastocitária.2 

Nos casos refratários aos fármacos anteriores podem ser 
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tentados corticosteroides tópicos, em ciclos curtos, para re-
dução da infiltração cutânea mastocitária. O mesmo prin-
cípio se aplica à utilização da fototerapia PUVA ou UVB de 
banda estreita, nos casos com prurido refratário.20

A abordagem terapêutica à MS indolente inclui as me-
didas previamente referidas para tratamento da MC.21 As 
terapias sistémicas citorredutoras para diminuir a infiltração 
mastocitária – interferão alfa-2b, cladribina, hidroxiureia, 
prednisolona – não estão geralmente indicadas, pela sua to-
xicidade.22 A monitorização clínica e analítica regulares são 
importantes para deteção precoce de alterações compatíveis 
com progressão para formas avançadas de MS.21

Em conclusão, consideramos que a TMEP, pelas suas ca-
raterísticas clínicas e histológicas próprias deverá ser vista 
como uma entidade separadas das demais formas de MC. A 
sua ocorrência no adulto deverá alterar para a possibilida-
de de MS concomitante, devendo levar à realização regular 
de exame de medula óssea. Ainda assim, são necessários 
mais estudos sobre esta forma rara de MC, para melhor se 
conhecer esta entidade e eventualmente poder vir a ser rein-
tegrada nas classificações sobre mastocitoses.
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