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MEDIDAS DE PREVENCAO EM DOENTES COM MASTOCITOSE -
PROTOCOLO

Joana Devesa Parente, Maria Jodo Silva
Servico de Dermatologia e Venereologia, Hospital Distrital de Santarém EPE

As mastocitoses sGdo um grupo de doencas raras com diversas apresentacées clinicas, caracterizadas por
um aumento do nimero de mastdcitos presentes num ou mais érgédos.
Todos os doentes com mastocitose estédo em risco de desenvolver episédios de anafilaxia, devido & libertagdo exces-
siva de mediadores mastocitérios, que podem ocorrer em multiplas situacdes, tais como administracdo de anestesia
ou de meios de contraste radiolégico ou apds picadas de insectos.
Além do tratamento sintomético da libertagGo aguda ou crénica dos mediadores mastocitdrios e da redug@o da
massa mastocitdria total, a terapéutica destes doentes deve incluir: aconselhamento dos doentes (pais nos casos
pedidtricos) e prestadores de cuidados de satde e eviccdo de potenciais factores desencadeantes de libertacdo de
mediadores mastocitdrios.
O protocolo proposto inclui medidas gerais preventivas, assim como medidas de prevenc@o em contextos especificos:
anestesia local e geral, realizagdo de exames radiolégicos com contraste e picadas de insectos.
Existindo diversos agentes capazes de provocar reaccdes anafildcticas nos doentes com mastocitose, é importante a
existéncia de um protocolo com guidelines para os profissionais de sadde envolvidos na prestacdo de cuidados a estes
doentes.

Mastocitose; Anafilaxia; Anestesia; Meios radiolégicos de contraste; Picadas de himenépteros.

PREVENTION MEASURES IN PATIENTS WITH MASTOCYTOSIS -
PROTOCOL

Mastocytosis comprises a group of rare disorders with diverse clinical presentations, characterized by an
abnormal increase number of mast cells in various organs.
All patients with mastocytosis are at risk for anaphylaxis due to excessive mast cell mediator release that can occur
during anesthesia, administration of radiographic contrast media or after hymenoptera stings.
Beside the symptomatic treatment of acute and chronic mast cell-mediator release, and the reduction of the local or sys-
temic mast cell burden, a rational management approach in mastocytosis must include a careful counseling of patients
(parents in pediatric cases) and care providers, and avoidance of factors triggering acute mediator release.
This protocol forms a pratical guideline for the management of patients with mastocytosis. It includes global preventive
measures and measures in specific contexts: local and general anesthesia, administration of radiographic contrast me-
dia, and hymenoptera stings.
As there are many anaphylaxis triggers in patients with mastocytosis, it is important to have a protocol with guidelines
for physicians who are involved in these patients care.

Mastocytosis; Anaphylaxis; Anesthesia; Radiographic contrast media; Hymenoptera stings.
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As mastocitoses sGdo um grupo raro e heterogéneo
de doencas hematopoiéticas caracterizadas por uma
acumulagdo anormal de mastécitos em um ou mais
érgdos, tais como pele, medula éssea, osso, tubo di-
gestivo, figado, bago'3.

Existem picos de incidéncia na 12 década de vida e
entre a 42 e 59 década*.

A pele é o 6rgdo mais frequentemente envolvido,
em cerca de 100% das formas pedidtricas e 85% das
formas sistémicas®.

Existem varias formas de mastocitose diferenciadas
pela idade de inicio (pedidtrica versus adulto), localiza-
¢do (cutdnea versus sistémica) ou cardcter da doenca
(indolente versus agressiva)?3.

Uma nova classificagéo foi proposta em 2001
pela World Health Organization (WHO) sendo aceites
actualmente formas de mastocitose cuténea (urticéria
pigmentosa, mastocitose cut@nea difusa, mastocitoma
cutdneo), de mastocitose sistémica e neoplasias masto-
citérias extra-cutdneas?’.

Os grénulos intracitoplasmdticos dos mastécitos
contém citocinas e mediadores vasoactivos cuja liber-
tag@o pode ser estimulada directamente (ex: estimulos
fisicos, farmacos, stress) ou por ligacdo a receptores de
IgE (ex: alergenos)®. Estes mediadores incluem histami-
na, proteases (riptase, quimase, carboxipeptidase) e
mediadores derivados dos lipidos (prostaglandina D2,
leucotrienos)’.

As manifestagdes clinicas na mastocitose resultam
da libertacdo aguda ou crénica dos mediadores quimi-
cos e/ou da infiltracdo dos tecidos, n&o existindo sem-
pre uma relagéo directa entre estas e a massa masto-
citaria®4. Os sintomas tém gravidade varidvel podendo
ser ligeiros, graves ou até life-threatening’.
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As manifestacdes cuténeas s@o varidveis podendo
existir flushing, prurido, urticéria, bolhas®3,

Entre as manifestacdes sistémicas destacam-se diar-
reia, dor abdominal, nadseas, vémitos, dispepsia, dor
Osseat?.

Todos os doentes com qualquer tipo de mastocitose
(cuténea ou sistémica) podem apresentar hipotenséo,
taquicardia ou sincope®”’.

A liberta¢do dos mediadores mastocitdrios pode ori-
ginar também anafilaxia, sendo a sua incidéncia maior
gue na populacdo geral'®.

Picadas de insectos (himendpteros), alimentos e far-
macos constituem causas de anafilaxia em doentes com
mastocitose'® sendo que todos os doentes com masto-
citose cutlnea e/ou sistémica apresentam maior risco
de reaccdes anafilacticas quando comparados com a
populagdo geral®.

Assim, na abordagem dos doentes com mastocito-
se, consideram-se medidas fundamentais?*:

1. Aconselhamento de doentes (pais em casos pedid-

tricos) e prestadores de cuidados de salde;

2. Eviccdo de factores desencadeantes de libertacao
de mediadores mastocitdrios;

3. Tratamento sinfomdtico de manifestacdes relacio-
nadas com libertacdo aguda e crénica de media-
dores;

4. Redugdo da massa mastocitdria local e sistémica.

O protocolo proposto em seguida aborda os dois
primeiros pontos anteriormente mencionados, que se
prendem com medidas gerais preventivas, assim como
medidas de prevencdo em contextos especificos com
risco acrescido de anafilaxia nestes doentes, nomeada-
mente administracdo de anestesia local e geral, reali-
zacdo de exames radiolégicos com contraste e picadas
de insectos.
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PROTOCOLO

Nas medidas preventivas em doentes com mastoci-
tose incluem-se medidas gerais e medidas em contextos
especificos com risco acrescido de anafilaxia (Quadro |).

Quadro |

RESUMO DO PROTOCO

Medidas Gerais

1. Aconselhamento de doentes (pais em casos pedidtricos) e
prestadores de cuidados de satde

2. Evicgdo de factores desencadeantes de libertacdo de mediadores
mastocitdrios

3. Anestesia local e geral
4. Exames radiolégicos com contraste
5. Picadas de insectos

1. Aconselhamento de doentes (pais em ca-
sos pedidtricos) e prestadores de cuidados de
sadde

Em primeiro lugar, os doentes, os pais, no caso de
criancas, e os prestadores de cuidados de satde devem
ser aconselhados e informados acerca da doenga, dos
potenciais factores desencadeantes de sintomas e situa-
¢oes de risco, conforme descrito no Quadro Il.

Quadro Il
ACONSELHAMENTO DE DOENTES

(PAIS EM CASOS PEDIATRICOS) ’
E PRESTADORES DE CUIDADOS DE SAUDE

v Informagdo completa aos doentes e pais sobre a doenca,
incluindo guidelines para evicgdo de factores desencadeantes,
e riscos associados & libertagdo de mediadores mastocitarios

v Ainformacdo aos médicos e a outros prestadores de cuidados
de sadde deve incluir adicionalmente informacéo especifica
no contexto de anestesia geral e local, realizacdo de exames
radiolégicos com contraste e noutras situagées especificas, como
por exemplo, picadas de insectos.

= Os doentes devem ser portadores de documento identificador
com o diagnéstico.

2. Eviccao de factores desencadeantes de li-
bertacéio de mediadores mastocitarios

Uma medida muito importante na abordagem dos
doentes com mastocitose é a evicgGo de potenciais
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factores desencadeantes de libertagdo dos mediadores
mastocitérios (Quadro ll), tais como agentes fisicos,
fdrmacos, factores emocionais, alimentos'3*. Neste
dmbito é fundamental uma histéria clinica cuidadosa
para identificacdo de reacgdes adversas prévias®.

Qualquer férmaco introduzido de novo deve ser
administrado gradualmente, sob vigilancia e com pré-
-medicagdo com anti-histaminicos®.

Quadro 1l

POTENCIAIS FACTORES
DESENCADEANTES DE I.IBERTAGAO DE
MEDIADORES MASTOCITARIOS
Adaptado de Carvalho S et al’

Agentes Fisicos

Exercicio

= Calor, banhos quentes

» Exposigdo ao frio

* Pressdo, friccdo das lesdes cutdneas, friccdo vigorosa da pele
Ingestdo de bebidas quentes

Acido acetilsalicilico
= AINE: ibuprofeno, diclofenac, indometacina
= Codeina, morfina, buprenorfina, dolantina, petidina
* Alcool
= Relaxantes musculares
= Opidceos
= Polimixina B, quinino
* Procaina, prilocaina, cloroprocaina
Contrastes de exames radiolégicos

Factores Emocionais

= Stress, ansiedade

= Chocolate, morangos, bananas, frutos secos, queijo, conservas,
mariscos

3. Anestesia local e geral

3.1 Anestesia local

Sendo alguns anestésicos locais e gerais e outros fér-
macos utilizados neste contexto, potenciais libertadores
de mediadores mastocitdrios, séo necessdrios cuidados
acrescidos na realizacdo destes procedimentos.

Em todo o tipo de anestesia local e regional, desde
biopsia cutdnea a bloqueio epidural, raquianestesia
ou blogueio de plexos, devem ser evitados anestésicos
com grupo éster, sendo utilizados com seguranca anes-
tésicos do tipo amida’"" (Quadros IV e V).
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Quadro IV
ANESTESICOS LOCAIS SEGUROS

Anestésicos Tipo Amida

= Bupivacaina
» Llidocaina
= Mepivacaina

Quadro V
ANESTESICOS LOCAIS CONTRA-INDICADOS

Anestésicos com Grupo Ester

Procaina
Prilocaina
Cloroprocaina
Pentocaina

3.2 Anestesia geral

A anestesia geral é um procedimento de risco nos
doentes com mastocitose pois foram descritas compli-
cagdes graves tais como choque andfildctico, colapso
vascular e alteracées da coagulagdo?, apesar da sua in-
cidéncia apresentar grande variabilidade nestes doentes.

Neste contexto as precaugdes devem ser extremas
principalmente em doentes com histéria anterior de reac-
¢bes adversas. Deve ser dada especial ateng@o & posi-
¢Go do doente e proteccdo dos pontos de presséo, pois
a press@o mecénica pode desencadear o aparecimento
de bolhas®'2. E também importante evitar hipotermia e
hipertermia pois as variacdes térmicas podem também
desencadear a desgranulacdo mastocitaria'?. A triptase
sérica, reveladora da massa mastocitdria, deverd ser
doseada no periodo pré-operatério como valor de refe-
réncia, pois a sua elevacdo pode auxiliar no diagnéstico
de reacgdes adversas durante e anestesia®®.

E fundamental a administracdo de ansioliticos para
diminuir a ansiedade, assim como pré-medicacdo com
corticoterapia, anti-histaminicos e inibidores da desgra-
nulacdo dos mastécitos, de forma a evitar a ocorréncia
de reaccdes adversas.

No Quadro VI encontra-se discriminado o protocolo
a utilizar no contexto de anestesia geral.

Na inducdo anestésica poderdo ser utilizados etomi-
dato e propofol, vecurénio e pancurénio como relaxan-
tes musculares, pois néo séo libertadores de histamina,
e na fase de manutengdo é segura a utilizacdo de
inalatérios fluorados' 4112, Salienta-se neste é&mbito a
extrema importdncia de uma cooperacdo estreita entre
anestesiologistas, cirurgides e intensivistas na aborda-
gem destes doentes.
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Quadro VI
PROTOCOLO NO CONTEXTO

DE ANESTESIA GERAL

Preparacdo Geral

Prednisolona 50 mg (1 mg/kg) po (8 horas antes e 1 hora antes
da anestesia)

* Clemastina 2 mg ev (1 hora antes da anestesia)

* Ranitidina 100 mg (2 mg/kg) ev diluidos em 50 ml de SF (1 hora
antes da anestesia)

* Montelucaste sédico 10 mg po (24 horas antes e 1 hora antes da
anestesia)

Pré-Medicacao

= Ansioliticos (ex: diazepam, midazolam)

* Etomidato (0,3 mg/kg de peso)
= Propofol

Relaxante Muscular

= Vecurénio (0,1 mg/kg de peso)
= Pancurénio

= Desflurano, enflurano, isoflurano, halotano

Determinados farmacos ndo devem ser utilizados
nos doentes com mastocitose pois podem activar direc-
ta ou indirectamente os mastécitos (Quadro VII). Neste
grupo incluem-se opiéides, morfina e seus derivados,
alguns relaxantes musculares, anestésicos voléteis, hip-
néticos sedativos e codeina®. Os B-bloqueantes estdo
contra-indicados pois interferem com a epinefrina®,
assim como os coléides que t&m potencial libertador de
histamina podendo causar reaccdes anafilécticas'. Os
anti-inflamatérios ndo esterdides estdo contra-indica-
dos de forma relativa, podendo ser introduzidos, quan-
do estritamente necessdrios e na auséncia de reacgdo
adversa anterior, em doses baixas e sob vigilancia''.

Quadro VII
FARMACOS CONTRA-INDICADOS

NOS DOENTES COM MASTOCITOSE

Morfina, codeina

Atracurénio, mivacurénio

Dolantina

Coléides

B-adrenérgicos

a-adrenérgicos

Antagonistas dos receptores colinérgicos
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A analgesia pés-operatéria poderd ser seguramente
efectuada com paracetamol, assim como a adminis-
tragdo de antibidticos B-lactémicos, estando contra-
-indicada a terapéutica com vancomicina'?.

4. Exames radiolégicos com contraste

Tanto a experiéncia clinica, como os estudos in vitro,
demonstram que a maior parte dos meios de contras-
te utilizados em estudos radiolégicos podem produzir,
por diversos mecanismos, libertagdo de mediadores
mastocitdrios. Assim, sempre que possivel, devem
evitar-se estes procedimentos. Se for imprescindivel a
sua realizacdo, devem ser administrados produtos de
contraste com baixo peso molecular, que possuem uma
menor capacidade de desgranulagéo dos mastécitos's.
Em todos os casos deverdo ser administrados preven-
tivamente os fdrmacos expostos no Quadro VI3,
devendo estas intervengdes submetidas sob vigilancia e
monitorizagdo adequada.

Quadro VI

PROTOCOLO NA REALIZACAO DE EXAMES
RADIOLOGICOS COM CONTRASTE

13 Horas antes

= Prednisolona 0,5 mg/kg mg po
= Cetirizina 10 mg po (< 5 anos: 2,5 mg po)
» Ranitidina 150 mg po (criancas: 2 mg/kg po)

* Prednisolona 0,5 mg/kg mg po

* Prednisolona 0,5 mg/kg mg po
= Cetirizina 10 mg po (< 5 anos: 2,5 mg po)
= Ranitidina 150 mg po (criangas: 2 mg/kg po)

5. Picadas de insectos (abelhas, vespas)

A alergia ao veneno de himenépteros é uma reaccdo
mediada por IgE. As suas manifestagdes clinicas, resul-
tantes da desgranulagéo de mastécitos e baséfilos, va-
riam desde reaccdes no local da picada até anafilaxia’™.

A associagdo entre mastocitose e anafilaxia por pi-
cada de insectos tem sido motivo de diversos estudos
nos Ultimos anos*, estando a sua incidéncia aumentada
nestes doentes, em comparagéo com a populagdo em
geral'. Numa percentagem varidvel destes doentes
existe elevag@o da triptase sérica justificando o interesse
da sua determinagéo®. A sensibilizagéo aos himenépte-
ros mediada por IgE pode ser diagnosticada por testes

Artigo Original

cutdneos e doseamento sérico de IgE especifica para
veneno*'4,

Estes doentes devem utilizar repelentes e vestudrio
de proteccdo e ser portadores de canetas auto-injec-
téveis de epinefrina e ser instruidos a administré-las,
os préprios ou os pais, no caso das criangas, assim
como de corticoterapia e terapéutica anti-histaminica
oral*"* (Quadro IX). A utilizagdo de imunohemote-
rapia nos doentes com mastocitose e sensibilidade
comprovada ao veneno de himendpteros é um tema
gue permanece em debate existindo alguns estudos
com resultados favordveis*'.

Quadro IX
PROTOCOLO NO CONTEXTO

DE PICADAS DE INSECTOS

= Epinefrina (auto-injectdvel, 2 seringas pré-recarregadas de 0,3 ml)

= Anti-histaminicos H1 (cetirizina 10mg p.os, hidroxizina 25mg p.os)
e H2 (ranitidina 300mg p.os)

* Prednisolona Tmg/kg p.os

6. Andfilaxia

O risco cumulativo de anafilaxia é maior nos doen-
tes com mastocitose sistémica mas também pode ocor-
rer em doentes com mastocitose cut@nea. Os principais
factores desencadeantes de reacgdes andfilécticas s@o
picadas de insectos, alimentos e farmacos'®. Dada a
maior incidéncia desta complicagéo grave nestes doen-
tes, é fundamental o ensino de auto-administragé@o de
epinefrina, assim como a administragdo de terapéutica
anti-histaminica e corticoterapia, se estiverem presentes
sintomas ligeiros, e terapéutica adequada na presenca
de hipotenséo ou choque andfiléctico (Quadro X).

Quadro X
FARMACOS A ADMINISTRAR

NO CONTEXTO DE ANAFILAXIA

Cetirizina 10mg p.os, hidroxizina 25mg p.os

Prednisolona 50mg p.os

Ranitidina 300mg p.os

Epinefrina (auto-injectével, 2 seringas pré-recarregadas de 0,3ml)

= Choque andfilactico: Epinefrina 1:1000 0,01 ml/kg im ou
1:10000 0,1 ml/kg ev, Clemastina 0,05mg/kg ev, prednisolona
Tmg/kg im ou ev

= Hipotensdo grave: Fluidoterapia (ndo coléides) 20ml/kg em
bolus, Epinefrina 0,01 a 0,1ml/kg, Dopamina / Dobutamina
5-20mg/kg/min
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Existindo diversos agentes capazes de provocar re-
acgdes anafildcticas e outras complicagdes graves nos
doentes com mastocitose, é indispensdvel o conheci-
mento destas medidas preventivas.

Este facto justifica a proposta de elaboragdo deste
protocolo, servindo como apoio para os profissionais
de salde envolvidos na prestagdo de cuidados a estes
doentes.
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