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Introducao

A mastocitose sistémica (MS) é uma
condicdo pouco frequente que surge
da ativacdo e proliferacdo anormal dos
mastocitos que terminam por se
acumular em um ou mais 6rgaos.

Relato de caso

Mulher, 68 anos, quadro de aumento
do  volume  abdominal, com
necessidade de paracenteses de alivio
de forma recorrente. Ja apresentava o
diagnéstico de mastocitose ha cerca
de 10 anos, com progressdo da doenga
desde 2022, no qual ficou evidenciado
infiltragdo em medula dssea, pele e
trato gastrointestinal. O diagnostico a
época se deu através da triptase sérica
elevada, mutacdo do gene KIT,
associado a estudo medular com
presenga de numerosos mastocitos
com morfologia andémala e evidente
infiltragho em pele e trato
gastrointestinal. Frente a piora clinica
e dificuldade de manejo da ascite, sem
resposta prévia a terapia proposta com
diureticoterapia, foi optado por
(TIPS). Procedimento realizado em
margo/2023, paciente retorna ao
ambulatério em maio/2023 sem
liquido em cavidade abdominal
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Discussao

A paciente em questdo apresenta
mastocitose sistémica, tendo evoluido
com esplenomegalia e hipertensdo
portal. Estudos prévios evidenciaram
hipertensdo  portal ou  ascite
reportados em 5 dos 41 pacientes
(12%)*. A hipertensdo porta surge
nesses casos pela obstrucdo venosa
intra-hepatica resultante da
infiltracdo dos mastocitos, bem como
por alteragbes no fluxo da veia
esplénica, possivelmente causados
por shunts arteriovenosos esplénicos,
a partir da liberagdo de mediadores
vasoativos pelos mastocitos
infiltrados. O tratamento é um
desafio clinico, uma vez que uma
parcela dos pacientes ndo apresenta
boa resposta a terapia clinica
evoluindo com prejuizo a qualidade
de vida e redugdo da sobrevida.
Nessas situagles, uma terapéutica
possivel é TIPS que vai atuar como
um “shunt” portocava latero-lateral
com alta eficcia em descomprimir o
sistema porta.

Conclusao

A MS é uma doenga hematoldgica
rara, multifacetada, com diagnostico
desafiador e nas formas clinicas
agressivas, 0 seu tratamento ainda
apresenta resultados modestos. Com
isso, vemos a importancia de estudos
futuros com terapia-alvo para melhor
manejo clinico da doenga e suas
complicagdes.
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