DOENCAS DOS MASTOCITOS

Suspelto gue tenho mastocitose
OU uMma doenca dos mastocitos

Um guia dos primeiros passos para doentes,
familias e comunidades

() que sao0 As doencas dos mastdcitos inserem-se no sistema
d d imunitario. Encontram-se na maioria dos tecidos por
oencas dos todo o corpo, especialmente os que interagem com o
mastocitos? mundo externo, incluindo os pulmdes, o trato
gastrointestinal e a pele.

Quando um mastocito € ativado por um fator de
ativacao, libera muitos mediadores (substancias
guimicas que desencadeiam processos que levam aos
sintomas). A histamina € um dos mais de 200
mediadores que os mastécitos podem liberar.

As doencas dos mastocitos ocorrem quando estas células nao se comportam
normalmente, e as reacdes podem ser amplificadas em pessoas que tém
demasiados mastaocitos.

Tipos de doencas dos mastocitos:

A mastocitose ¢ uma condicdo em que 0 seu corpo tem uma acumulacao
incomum de mastocitos numa ou mais partes. Os mastdcitos ajudam a protegé-
lo, mas quando tem mastocitose, estas células tém um comportamento
inadequado. Existem quatro grupos principais: um que afeta apenas a pele
(mastocitose cutanea), um que pode afetar 6rgaos como a medula 6ssea, o
trato gastrointestinal e outros orgaos (mastocitose sistémica nao avancgada) e
dois que afetam mais gravemente a fun¢ao de sistemas corporais importantes
(mastocitose sistémica avancada (AdvSM) e sarcoma de mastocitos).

As pessoas com sindrome de ativacao dos mastocitos (MCAS) tém episodios
recorrentes em que 0s seus mastocitos liberam mediadores, originando uma
série de sintomas. Estes sintomas podem ser bastante diversos, incluindo
urticaria, pieira, desconforto gastrointestinal, pressao arterial baixa e até
reacdes graves, como anafilaxia. Felizmente, estes episodios melhoram
normalmente com a ajuda de medicamentos que podem bloquear ou inibir
estes mediadores dos mastocitos. Diagnosticar MCAS nem sempre é simples; €
como resolver um quebra-cabecas para os médicos. Eles avaliam quando a
pessoa apresenta sintomas, a eficacia dos medicamentos e testes especializados
para obter o quadro completo e controlar esta condicdao de forma eficaz.

A a-tripsemia hereditaria (HaT) € uma caracteristica genética encontrada em
cerca de 5% das populacdes estudadas. E causada por copias extra de um gene
chamado TPSAB1, que produz uma proteina chamada a-triptase.

A HaT pode causar varios sintomas, embora seja dificil determinar, até o
momento, se 0s causa diretamente. As pessoas sintomaticas com HaT podem
apresentar sintomas debilitantes ligeiros a graves, semelhantes a outras
doencas dos mastdcitos. A HaT pode ocorrer com outra doenca dos mastocitos
e pode aumentar o risco de anafilaxia grave. Surpreendentemente, até dois
tercos das pessoas com a caracteristica HaT podem ndo apresentar sintomas
percetiveis.

Os sintomas podem variar entre doentes. As doencas dos mastdcitos podem
ocorrer tanto em adultos como em criancas.
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Sintomas comuns

Os sintomas variam muito e podem afetar varios sistemas do organismo.
Podem ser desencadeados por stress, doencas ou exposi¢cdes ambientais.

Entre os possiveis sintomas, encontram-se:
o Pele: urticaria, rubor, comichao
o @Gl: nauseas, diarreia, dor abdominal
o Respiratorios: pieira, congestdao nasal
o (Cardiovasculares: tonturas, pressao arterial baixa
o Neurolégicos: confusao mental, dores de cabeca
o Sistémicos: fadiga, intolerancia a temperatura

Fatores de ativacao comuns

Cada pessoa com doenca dos mastocitos e diferente: algumas podem
reagir aos seguintes fatores de ativacdao, enquanto outras podem nao
reagir a nenhum.

Os mastocitos podem reagir a:
o Calor, frio ou pressao
o InfecBes ou cirurgias
o Alguns alimentos
o Fragrancias e fatores ambientais
o Medicamentos
o Stress ou alteracdes hormonais

O que fazer a seguir

Acompanhe os seus sintomas:
o Mantenha um diario com a anotac¢do dos sintomas, fatores de
ativacao e horarios, se necessario
o Registe quaisquer medicamentos e suplementos tomados

Consulte um médico:
o Pergunte sobre as doencas dos mastocitos
o Converse sobre testes para mediadores de mastocitos
o Pondere a referenciacdao para um hematologista, imunologista ou
alergologista experiente

O tratamento pode incluir:
o Anti-histaminicos H1 e H2
Estabilizadores de mastocitos
Antagonistas dos recetores de leucotrienos
Adaptacoes no estilo de vida e na dieta
Nas formas avancadas de doenca dos mastdcitos, os medicamentos
direcionados ou os transplantes de células estaminais podem ajudar a
diminuir a carga de mastocitos ou a substituir as células anormais.

o O O O

Ligue para os servicos de emergeéncia se tiver:
o Dificuldades respiratorias

. o Inchaco da face, labios ou garganta

procurar aJUda o Queda repentina da pressao arterial

de emergéncia o Diarreia ou vomitos intensos
o Perda de consciéncia

Quando
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ativacao

Reconhecer e gerir fatores de
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Um guia pratico para pessoas que vivem com
doencas dos mastocitos

O que sao fatores
de ativacao de
mastocitos?

As pessoas com doencas dos mastocitos podem reagir a uma vasta
gama de estimulos. Estes fatores de ativacao estimulam os
mastadcitos a liberar uma grande diversidade de mediadores,
incluindo histamina, prostaglandinas e leucotrienos, levando a
sintomas que podem afetar varios sistemas do organismo.

O estudo PRISM* entrevistou mais de 540 pessoas com
doencas dos mastodcitos e descobriu que mais de 50%
relataram reacdes a alimentos, medicamentos,
fatores ambientais ou stress.

Fatores de
ativacao comuns

cuidado.

Alimentos

o Alcool (se causar sintomas)
o Alimentos (individuais; muitos toleram uma grande
variedade)

10D 11§

o Considere usar um diario durante um curto periodo para
monitorizar quais os alimentos que o fazem sentir mal

o Dé prioridade aos alimentos frescos e integrais

o Leia os rotulos com atencao

Medicamentos

o Medicamentos anti-inflamatorios nao esteroides (por exemplo, ibuprofeno,
aspirina)

o Opioides

o Alguns antibioticos

o Medicamentos com corantes ou conservantes

o Discuta alternativas com o seu médico

o Pergunte aos farmacéuticos sobre alternativas no caso de
reagir a determinados ingredientes inativos

o Leve consigo uma lista dos medicamentos que tolera e
daqueles aos quais tem reacfes adversas

10D 11DS

Fatores ambientais

o Pdlen, bolor, acaros
o Fragrancias, produtos de limpeza
o Fumo, poluicao

o Utilize purificadores de ar e produtos sem fragrancia
o Use mascara em zonas de elevada exposicao
o Mantenha as janelas fechadas durante a época do pdlen

10D 11§
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Cada pessoa com doencga dos mastaocitos é diferente. Alguns podem reagir a determinados fatores de ativacdo, enquanto
outros podem nao reagir a nenhum, e o tipo de reacdo € altamente individual. Fale com o seu médico sobre qualquer coisa que
julgue poder estar a causar uma reacao e esteja atento aos fatores de ativacao que o seu médico recomenda que tenha

Stress

o Stress emocional
o Privacao do sono
o Alteracdes hormonais

o Pratique mindfulness ou ioga suave

o Dé prioridade a higiene do sono

o Procure apoio junto de terapeutas ou grupos de
colegas

10D 1IDS

Temperatura e estimulos fisicos

o Calor, frio, humidade
o Pressao, vibracao
o Exercicio

o Vista-se com roupas que tenham camadas respiraveis

o Evite mudancas extremas de temperatura

o |dentifique um exercicio que 0 seu corpo seja capaz de
tolerar em seguranca

10D 11§

Gerir fatores de ativacao: um kit de
ferramentas pessoal

o Considere monitorizar os sintomas e os fatores de ativacdao durante um
periodo

o Leve uma lista dos seus produtos e medicamentos preferidos

o Crie um plano de emergéncia com a sua equipa de cuidados de saude

o Defenda ajustes no trabalho, na escola ou em eventos

o Informe os contactos proximos sobre a sua condicdao e necessidades
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Preparacao para emergéencias
em doencas dos mastocitos mastocytosis-mcas.org

Um guia passo a passo para se manter seguro e
preparado durante as emergéncias médicas

- Por' que razé‘io (0] As doencas dos mastocitos podem causar reacoes Pode sentir-se mais confiante se ja tiver
imprevisiveis, incluindo anafilaxia, devido a fatores trabalhado com os seus médicos para
planeamentode "~ - X N
como medicamentos, stress ou alteracoes desenvolver um plano de emergéncia.
emergéncias e ambientais. Em emergéncias, uma comunicacdo clara

. e uma preparacao podem salvar vidas.
importante PIEPAratet P

Crie um cartao de informacao médica

Mantenha um cartao impresso ou digital com:
o O seu diagnostico (mastocitose, sindrome de ativacao dos

/ O que dizer aos paramédicos

o Fale-lhes do seu diagnostico

mastocitos (MCAS), a-triptasemia hereditaria (HaT)) o Se sofreu anafilaxia
o Gatilhos fatores de ativacao e reacdes passadas o Lista de medicamentos a que reage
o Os seus medicamentos atuais o Alergias alimentares, ao latex e ao ambiente
o Lista de medicamentos que tolera o Medicamentos atuais

o Lista de medicamentos a que reage

o Qualquer historia de anafilaxia e se transporta algum
medicamento de emergéncia (por exemplo, adrenalina)

o Os seus outros diagnosticos

o Dados de contacto do seu medico ou especialista

Mantenha a comunicac¢do calma e clara. Se possivel, entregue-lhes o seu
cartao de informacdo ou informagao medica.

J Mantenha a documentacdao a mao

Use uma pulseira de alerta médico Inclua:

o (Carta de diagnostico ou resumo do seu medico
Inclua: o Protocolo de emergéncia fornecido por seu prestador de
o Diagnéstico cuidados de saude
o Anafilaxia o Lista de medicamentos com posologia e frequéncia
© Medicamentos que tolera e medicamentos aos quais reagiu o Quaisquer resultados de testes recentes (por exemplo, niveis
o Numero de contacto de emergéncia de triptase)

Guarde cdpias na sua mala, no carro e com um contacto de

. . L . . . confianca. Também guarde uma copia digital no seu telefone.
As pulseiras ajudam os parameédicos a agir rapidamente, especialmente

se nao conseguir falar.

, Sugestoes
J Medicamentos para transportar

Fale com o seu médico sobre que medicamentos pode ter de levar para
uso diario e em caso de emergéncia, e fale com o seu médico sobre
quando procurar cuidados de emergéncia.

emergeéncia
o Traduza o seu cartao de informacdo se estiver a viajar para o
- @ estrangeiro

/ o Informe a familia, os colegas de trabalho e o pessoal da escola

\ o Prepare um kit de viagem com duplicatas de medicamentos de

Podera querer levar consigo o que Ihe foi prescrito:

o Principais medicamentos de emergéncia (por exemplo, sobre a sua condigao

adrenalina) o Pratique técnicas calmantes para reduzir o stress durante as
o Anti-histaminicos H1 e H2 emergeéncias
o Estabilizadores de mastocitos, corticosteroides, quaisquer
inaladores Visite mastocytosis-mcas.org para localizar organizacdes de apoio

Armazene num local fresco e acessivel e verifique as datas de validade ao doente.

mensalmente.
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Seguranc;a e preparac;éo de
medicamentos mastocytosis-mcas.org

Uma lista de controlo para pessoas com
doencas dos mastocitos

Medicamentos Sugestoes de armazenamento
O plano de tratamento de cada pessoa é diferente. Consulte sempre o O armazgnamento adequado ajuda a manter a eficacia e a seguranca
seu médico ou farmacéutico sobre quais os medicamentos sao dos medicamentos.

adequados para si.
Melhores praticas:

Os tratamentos habitualmente utilizados para as doencas dos o Armazene os medicamentos em local fresco e seco (evite o

mastocitos incluem: calor e a humidade)
o Mantenha os medicamentos de emergéncia facilmente

acessiveis (por exemplo, mala, mochila, mesa de cabeceira)
o Utilize bolsas isoladas para medicamentos sensiveis a

p Anti-histaminicos H1

Reduzem comichao, rubor e urticaria temperatura
> Anti-histaminicos H2 o Evite armazenar medicamentos em automoveis ou sob a luz
solar direta

Ajudam com dores abdominais, nauseas e refluxo

p Estabilizadores de mastocitos

Impedem que os mastaocitos liberem mediadores inflamatorios

Atencao a validade

Os medicamentos fora de prazo podem perder a poténcia ou tornar-se

» Inibidores de leucotrienos
Reduzem a pieira e os sintomas gastrointestinais

perigosos.
» Os medicamentos de resgate, se prescritos Lista de controlo:
° Autoinjetor de adrenalina o Verifique as datas de validade mensalmente
o Corticosteroides o Substitua os medicamentos fora de prazo ou danificados
o Anti-histaminicos imediatamente
o Dé prioridade aos seus medicamentos mais antigos (se
P Tratamentos especializados estiverem dentro de prazo de validade) quando utilizar
Nas formas avancadas de doenca dos mastocitos, os medicamentos de manipulacao ou com um prazo de validade
medicamentos direcionados ou os transplantes de células curto.
estaminais podem ajudar a diminuir a carga de mastocitos ou o Pergunte ao seu farmacéutico sobre alternativas que sejam
a substituir as celulas anormais. estaveis em condi¢bes ambientais normais
Opcional, mas Gtil: Sugestoes de preparacao
o Leve consigo uma dose dos seus medicamentos diarios, caso o Mantenha um kit de viagem com duplicatas de
figue longe de casa. medicamentos essenciais
o |dentificacdo ou cartdo de alerta médico o Informe os companheiros de viagem ou colegas de trabalho
o Lista de medicamentos que tolera sobre a sua condicao
o Lista de medicamentos a que reage o Mantenha uma lista impressa dos medicamentos e das
o Protocolo de emergéncia fornecido por seu prestador de dosagens
cuidados de saude o Pergunte ao seu médico quais as melhores op¢des para
o Contacto de emergéncia e plano de cuidados necessidades comuns, como o alivio da dor
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Navegar em procedimentos

medicos e dentarios

Um guia para doentes com doencas dos
mastocitos
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Planear um procedimento

A maioria das pessoas com doenc¢as dos mastdcitos tolera bem os QUEStOES d COIOcar antes de

procedimentos medicos e dentarios. No entanto, certos medicamentos ou um procedimento

estimulos fisicos podem desencadear reacdes em alguns doentes, causadas

pela liberacao de mediadores inflamatorios pelos mastocitos em resposta a:

o Que medicamentos serao utilizados e podem ser benéficos para os
mastocitos?

o E possivel evitar conservantes ou corantes?

o E recomendada a pré-medicacdo com anti-histaminicos ou
estabilizadores de mastodcitos?

o Qual é o plano de emergéncia caso eu reaja?

o O procedimento pode ser realizado com 0 minimo de stress fisico
(por exemplo, posicionamento suave, controlo da temperatura)?

o Anesteésicos

o Opioides (por exemplo, morfina, codeina)

o Corantes de contraste (utilizados em exames de imagem)

o Antibioticos e anti-inflamatorios ndao esteroides

o Gatilhos fisicos como pressao, mudancas de temperatura ou stress

A maioria das pessoas com doencas dos mastocitos tolera bem os
procedimentos quando sao tomadas precaucdes. Planear com antecedéncia
pode ajudar a minimizar o risco de reacgdes.

: . 1 Lista de controlo de seguranca
O que partilhar com o seu meéedico 8 s

: . : o Pré-medique-se, se aconselhado (por exemplo, blogueadores
Antes de qualquer procedimento, partilhe as seguintes . (p P 9

. N H1/H2)
informacges: o Utilize medicamentos sem conservantes sempre que possivel
o O seu diagndstico (mastocitose, sindrome de ativagao o Evite os fatores de ativacao conhecidos (por exemplo, opioides,
dos mastocitos (MCAS), a-triptasemia hereditaria (HaT)) corantes de contraste)
o Uma lista de fatores de ativacao conhecidos e reacdes o Certifique-se de que a equipa est4 ciente da sua condicdo
passadas o Tenha medicamentos de emergéncia a mao
o Medicamentos que tolera bem 5

Vigie de perto durante e ap0s o procedimento

o Acompanhe a sua equipa de cuidados

o Faca um plano sobre quando tomar os seus medicamentos
regulares para a doenca dos mastocitos antes e depois do
procedimento.

o Antes de realizar qualquer procedimento, certifique-se de que

existe um plano para gerir emergéncias médicas, caso estas

ocorram.

o Medicamentos de emergéncia (por exemplo, adrenalina,
anti-histaminicos)
o Informacao de contacto do seu especialista (se aplicavel)

A fraa%m%%aﬂ@ e//;n/oar{ahlzz

A maioria das pessoas com doencas dos mastocitos submete-se a procedimentos com seguranca quando sao tomadas
precaucoes. A comunicacao aberta com a sua equipa de cuidados ajuda a reduzir os riscos e a ansiedade.

Referéncias
Orphan anaesthesia: Systemic mastocytosis, orphan anesthesia (2020)
Management of anaphylaxis in the dental practice: an update, British Dental Journal (2020)



https://www.orphananesthesia.eu/en/rare-diseases/published-guidelines/systemic-mastocytosis/1710-systemic-mastocytosis-2/file.html
https://www.nature.com/articles/s41415-020-2454-1

