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RESUMO

A urticaria pigmentosa constitui a forma mais prevalente de mastocitose cutdnea em adultos,
caracterizando-se pelo acumulo anormal de mastdcitos na derme e pela presenca de lesbes
hiperpigmentadas, prurido intenso e, em alguns casos, manifestagdes sistémicas decorrentes
da liberagdo de mediadores inflamatérios. Embora a expectativa de vida dos pacientes
geralmente néo seja reduzida, a doenga pode ocasionar impactos significativos nos aspectos
fisicos, emocionais e sociais, comprometendo a qualidade de vida. O presente estudo teve
como objetivo analisar as repercussdes da urticaria pigmentosa na qualidade de vida dos
pacientes e avaliar a efetividade das principais estratégias farmacoterapéuticas utilizadas em
seu manejo. Trata-se de uma revisao narrativa da literatura, realizada a partir de publicagdes
indexadas nas bases PubMed/MEDLINE, PubMed Central (PMC), Orphanet e SciELO, além
de periédicos especializados publicados entre 2020 e 2026. Os achados evidenciaram que os
dominios mais afetados incluem a qualidade do sono, o bem-estar emocional, a interagéo social
e a capacidade laboral. Em relagédo ao tratamento, os anti-histaminicos H1 e H2 permanecem
como terapias de primeira linha para o controle sintomatico, enquanto o omalizumabe
demonstra resultados promissores em casos refratarios. Além disso, os inibidores de tirosina-
quinase, especialmente o midostaurin e o avapritinibe, representam avangos terapéuticos
relevantes, sobretudo em pacientes com mastocitose sistémica indolente. Conclui-se que a
adocdo de estratégias farmacoldgicas eficazes, associada a uma abordagem clinica
individualizada e multiprofissional, contribui significativamente para a melhoria da qualidade de
vida e do bem-estar dos pacientes acometidos por essa condigao.

PALAVRAS-CHAVE: Urticaria pigmentosa. Mastocitose cutanea. Qualidade de vida.

ABSTRACT

Urticaria pigmentosa is the most prevalent form of cutaneous mastocytosis in adults and is
characterized by the abnormal accumulation of mast cells in the dermis, resulting in
hyperpigmented lesions, intense pruritus, and, in some cases, Systemic manifestations
associated with the release of inflammatory mediators.

" Escola Superior Madre Celeste (ESMAC), graduanda em Farmacia.
2Universidade Federal de Minas Gerais (UFMG), doutor em Farmacologia e Fisiologia.
3 Escola Superior Madre Celeste (ESMAC), graduando em Farmécia.

1
Este artigo é publicado em acesso aberto (Open Access) sob a licenga Creative Commons Atribuigéo 4.0 Internacional
(CC-BY), que permite uso, distribuicdo e reprodugéo irrestritos em qualquer meio, desde que o autor original e a fonte
sejam creditados.


https://recima21.com.br/
https://doi.org/10.47820/recima21.v7i6.8094

v7.n6.2026

4 ™
AA REVISTA CIENTIFICA - RECIMA21 ISSN 2675-6218
RECIMA2]

\_ J

Although life expectancy is generally not affected, the disease may have substantial physical,
emotional, and social consequences, significantly impairing patients’ quality of life. This study
aimed to analyze the impact of urticaria pigmentosa on patients’ quality of life and to evaluate
the effectiveness of the main pharmacotherapeutic strategies used in its management. A
narrative literature review was conducted based on publications indexed in PubMed/MEDLINE,
PubMed Central (PMC), Orphanet, SciELO, and specialized journals published between 2020
and 2026. The findings revealed that sleep quality, emotional well-being, social functioning, and
work capacity are among the most affected domains. Regarding treatment, H1 and H2
antihistamines remain the first-line therapeutic options for symptom control, whereas
omalizumab has shown promising results in refractory cases. Furthermore, tyrosine kinase
inhibitors, particularly midostaurin and avapritinib, represent important therapeutic advances,
especially for patients with indolent systemic mastocytosis. The review indicates that effective
pharmacological interventions, when integrated into an individualized and multidisciplinary
clinical approach, may contribute substantially to improving patients’ quality of life and overall
well-being.

KEYWORDS: Urticaria pigmentosa. Cutaneous mastocytosis. Quality of life.

RESUMEN

La urticaria pigmentosa constituye la forma mas frecuente de mastocitosis cutanea en adultos
y Sse caracteriza por la acumulacion anormal de mastocitos en la dermis, manifestandose
mediante lesiones hiperpigmentadas, prurito intenso y, en algunos casos, sinfomas sistémicos
derivados de la liberacion de mediadores inflamatorios. Aunque la expectativa de vida de los
pacientes generalmente no se encuentra comprometida, la enfermedad puede generar
importantes repercusiones fisicas, emocionales y sociales, afectando negativamente su calidad
de vida. El presente estudio tuvo como objetivo analizar el impacto de la urticaria pigmentosa
en la calidad de vida de los pacientes y evaluar la eficacia de las principales estrategias
farmacoterapéuticas empleadas en su manejo. Se realizé una revisién narrativa de la literatura
basada en publicaciones indexadas en PubMed/MEDLINE, PubMed Central (PMC), Orphanet,
SciELO y revistas especializadas publicadas entre 2020 y 2026. Los resultados evidenciaron
que la calidad del suefio, el bienestar emocional, la interaccion social y la capacidad laboral se
encuentran entre los aspectos mas afectados. En cuanto al tratamiento, los antihistaminicos
H1y H2 contindan siendo las opciones terapéuticas de primera linea para el control sintomatico,
mientras que el omalizumab ha demostrado resultados prometedores en casos refractarios.
Asimismo, los inhibidores de la tirosina quinasa, especialmente el midostaurin y el avapritinib,
representan avances terapéuticos relevantes, particularmente en pacientes con mastocitosis
sistémica indolente. La revision indica que las intervenciones farmacolégicas eficaces, cuando
se integran en un enfoque clinico individualizado y multidisciplinario, pueden contribuir
significativamente a la mejora de la calidad de vida y del bienestar general de los pacientes
afectados por esta enfermedad.

PALABRAS CLAVE: Urticaria pigmentosa. Mastocitosis cutanea. Calidad de vida.

INTRODUGAO

A urticaria pigmentosa constitui a forma mais comum de mastocitose cutanea, sendo
caracterizada pelo acumulo anormal de mastécitos na pele e pela liberagao recorrente de

mediadores inflamatérios, como histamina, prostaglandinas e leucotrienos (Akin et al., 2025;
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Macri; Saleh, 2026). Clinicamente, manifesta-se por lesbes maculopapulares hiperpigmentadas
associadas a prurido intenso, podendo apresentar o sinal de Darier como importante indicativo
diagndstico.

Do ponto de vista fisiopatoldgico, a doenga esta frequentemente associada a alteragbes
no gene KIT, especialmente a mutagao D816V, responsavel pela ativagado constitutiva do
receptor tirosina-quinase e pela consequente proliferagdo clonal de mastécitos (Ustun et al.,
2025). Esse processo favorece a liberagdo continua de mediadores inflamatdrios, resultando
principalmente em manifestagbes cutaneas.

Em determinadas situagdes, entretanto, podem ocorrer sintomas extracutdneos
decorrentes da ativacdo mastocitaria, incluindo episédios de flushing, alteragbes
gastrointestinais e reagdes anafilaticas. Tais manifestagdes devem ser analisadas com cautela,
uma vez que sua frequéncia e intensidade variam conforme a extensdo do acometimento
mastocitario e a presencga ou ndo de formas sistémicas da doenca.

Embora a urticaria pigmentosa, quando restrita a pele, geralmente nao esteja
associada a redugao da expectativa de vida, seus efeitos sobre a qualidade de vida podem ser
expressivos. Estudos recentes apontam comprometimento significativo do sono, da saude
mental, das relagdes sociais e do desempenho das atividades cotidianas, fatores que impactam
diretamente o bem-estar dos pacientes (Mesa et al., 2022; Schmidt et al., 2022).

Além das manifestagbes fisicas, a doenga envolve importantes repercussdes
psicossociais. O prurido persistente, a visibilidade das lesdes cuténeas e a imprevisibilidade
dos sintomas podem favorecer o desenvolvimento de ansiedade, sentimentos de
estigmatizagdo e restricbes nas interagbes sociais. Tais fatores podem influenciar
negativamente a percepc¢ao da prépria saude e interferir na adesao as estratégias terapéuticas
propostas. Nesse contexto, a avaliagcdo da qualidade de vida tem sido cada vez mais
reconhecida como um componente relevante do acompanhamento clinico desses pacientes
(Spolak-Bobryk et al., 2021).

No que se refere ao tratamento, a abordagem farmacolégica permanece direcionada
principalmente ao controle dos sintomas e a prevengao de episddios relacionados a ativagao
mastocitaria. Entre as opgdes terapéuticas disponiveis, destacam-se os anti-histaminicos, os
estabilizadores de mastécitos, os anticorpos monoclonais e, em situagdes especificas, os
inibidores de tirosina-quinase. Embora estudos recentes tenham descrito resultados favoraveis
com terapias como o omalizumabe, o midostaurin e o avapritinibe, a magnitude de seus
beneficios e sua aplicabilidade clinica ainda constituem temas de interesse na literatura

cientifica contemporénea (Criado et al., 2025; Noldeke et al., 2025).
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Diante desse cenario, torna-se relevante compreender de que maneira a urticaria
pigmentosa interfere na qualidade de vida dos pacientes e qual o papel das diferentes
estratégias farmacoterapéuticas no manejo da doenga. Assim, o presente estudo tem como
objetivo analisar, por meio de uma revisao narrativa da literatura cientifica publicada entre 2020
e 2026, os impactos da urticaria pigmentosa sobre a qualidade de vida e discutir as principais
abordagens farmacoldgicas descritas para o controle dos sintomas e a promogao do bem-estar

dos pacientes acometidos por essa condigao.

REFERENCIAL TEORICO

Urticaria pigmentosa e mastocitose cutanea

A urticaria pigmentosa é considerada a manifestacdo mais frequente da mastocitose
cutanea, caracterizada pelo acumulo excessivo de mastécitos na pele, resultando em lesdes
hiperpigmentadas, prurido intenso e episddios recorrentes de urticaria. A doenga pode
acometer criangas e adultos, apresentando diferentes niveis de gravidade conforme a extenséo
das lesdes e a intensidade da ativagdo mastocitaria (Costa; Molina; Morgado de Abreu, 2020).

Os mastécitos desempenham papel fundamental na resposta imunolégica e
inflamatdria, sendo responsaveis pela liberagcdo de mediadores quimicos, especialmente a
histamina. Quando ativados de forma exacerbada, esses mediadores promovem
vasodilatagao, edema, eritema e prurido, desencadeando manifestagdes cutaneas persistentes
e desconfortaveis aos pacientes acometidos pela doenga (Fazio et al., 2026).

As lesbes cutaneas da urticaria pigmentosa geralmente apresentam coloragéo
castanho-avermelhada e podem surgir em diferentes regides corporais. Em muitos casos,
ocorre o sinal de Darier, caracterizado pelo aparecimento de edema e hiperemia apés estimulo
mecanico da pele. Além disso, fatores como calor, estresse emocional, infecgdes e
determinados medicamentos podem desencadear crises e agravar os sintomas clinicos (Costa;
Molina; Morgado de Abreu, 2020).

A mastocitose, além das manifestagdes cutaneas, pode apresentar comprometimento
sistémico em determinados pacientes, afetando 6rgaos e estruturas como medula dssea, trato
gastrointestinal e sistema esquelético. O envolvimento sistémico esta relacionado a
proliferagdo anormal dos mastécitos e a agdo continua dos mediadores inflamatérios,
contribuindo para o agravamento clinico e aumento das complicagbes associadas a doenga
(Fazio et al., 2026).
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METODOLOGIA

O presente estudo caracteriza-se como uma revisao narrativa da literatura, de natureza
descritiva e abordagem qualitativa, desenvolvida com o objetivo de analisar os impactos da
urticaria pigmentosa na qualidade de vida dos pacientes e discutir o papel das principais
estratégias farmacoterapéuticas empregadas no manejo da doenca.

A pesquisa bibliografica foi realizada por meio da consulta as bases de dados
PubMed/MEDLINE, PubMed Central (PMC), SciELO e Orphanet, além da analise de
publicacdes especializadas nas areas de dermatologia, imunologia e doengas raras. Para a
identificacdo dos estudos, foram utilizados descritores em portugués e inglés, combinados
pelos operadores booleanos AND e OR, incluindo os termos: urticaria pigmentosa, cutaneous
mastocytosis, mastocytosis, quality of life, pharmacotherapy, antihistamines, omalizumab,
avapritinib e midostaurin.

Foram priorizadas publica¢des disponibilizadas entre os anos de 2020 e 2026, com
acesso ao texto completo e conteldo diretamente relacionado aos objetivos da pesquisa.
Também foram considerados documentos de referéncia sobre mastocitose e terapias
farmacoldgicas amplamente citados na literatura recente. Foram excluidas publicagdes sem
relacdo direta com a tematica proposta, trabalhos duplicados e documentos cujo conteudo nao
permitisse a analise dos aspectos clinicos, terapéuticos ou relacionados a qualidade de vida
dos pacientes.

A selecao do material ocorreu mediante leitura dos titulos, resumos e textos completos,
sendo incluidos os estudos considerados mais relevantes para a compreensédo da doenga e
das abordagens terapéuticas atualmente disponiveis. Ao final, a discussao foi fundamentada
principalmente em estudos que abordaram o uso de anti-histaminicos H1 e H2, omalizumabe,
avapritinibe e midostaurin, bem como seus efeitos sobre o controle sintomatico e os desfechos
relacionados a qualidade de vida.

Para organizacdo e interpretacdo dos dados, os estudos selecionados foram
agrupados em dois eixos tematicos: (i) impactos da urticaria pigmentosa na qualidade de vida
dos pacientes; e (ii) estratégias farmacoterapéuticas utilizadas no tratamento da doenga. A
analise foi conduzida de forma descritiva e interpretativa, buscando identificar os principais
achados, convergéncias e contribui¢des da literatura para a compreensao do tema.

Por se tratar de uma revisdo narrativa, ndo foram empregados protocolos formais de
revisdo sistematica, tampouco instrumentos padronizados de avaliagdo da qualidade

metodoldgica dos estudos incluidos. Dessa forma, os resultados apresentados refletem uma
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sintese critica da literatura selecionada, constituindo uma das limitagbes inerentes ao

delineamento adotado.

RESULTADOS E DISCUSSAO

A analise dos estudos selecionados demonstrou que as mastocitoses, incluindo a
urticaria pigmentosa e outras formas de acometimento mastocitario, estdo associadas a
impacto relevante sobre a qualidade de vida dos pacientes. Entre os sintomas mais
frequentemente descritos na literatura destacam-se prurido persistente, alteragdes do sono,
fadiga, ansiedade e limitagdes nas atividades cotidianas, fatores que podem comprometer o
bem-estar fisico, emocional e social.

Os estudos avaliados também evidenciaram repercussdes importantes sobre a
funcionalidade social e laboral. Em diferentes populagdes de pacientes com mastocitose, foram
observadas restrigbes nas atividades profissionais, redugéo da produtividade e diminuigdo da
participagdo em atividades sociais, aspectos frequentemente relacionados a intensidade dos
sintomas e a imprevisibilidade das manifestagées clinicas.

Outro aspecto recorrente identificado na literatura refere-se a associagdo entre
qualidade de vida e fatores psicossociais. Os dados sugerem que variaveis como letramento
em saude, acesso a informagao e acompanhamento multiprofissional podem influenciar a
percepcdo da doenga e os desfechos relacionados ao bem-estar. Da mesma forma,
instrumentos especificos de avaliagdo tém demonstrado utilidade na mensuragéo dos impactos
fisicos e emocionais decorrentes das mastocitoses.

No campo terapéutico, os estudos analisados apontam que os anti-histaminicos
permanecem como a principal estratégia para o controle sintomatico. Além disso, terapias
biolégicas e medicamentos direcionados a alvos moleculares especificos vém sendo
investigados em diferentes formas de mastocitose, apresentando resultados favoraveis em
relacdo a reducdo da carga sintomatica e a melhora de indicadores de qualidade de vida.
Contudo, a interpretacdo desses achados requer cautela, uma vez que parte significativa das
evidéncias disponiveis deriva de estudos envolvendo pacientes com mastocitose sistémica,
ndo sendo possivel extrapolar integralmente seus resultados para individuos com urticaria

pigmentosa isolada.
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Impactos da urticaria pigmentosa na qualidade de vida

Os estudos analisados convergem para a constatagédo de que as doengas relacionadas
ao acumulo e a ativagdo anormal de mastocitos podem comprometer significativamente
multiplos dominios da qualidade de vida. Embora parte das evidéncias disponiveis seja
proveniente de populagdes compostas por pacientes com mastocitose sistémica ou sindrome
de ativagdo mastocitaria, seus resultados permitem compreender a magnitude dos impactos
fisicos, emocionais e sociais associados a essas condigoes.

Schmidt et al. (2022), em estudo realizado com 98 pacientes diagnosticados com
mastocitose sistémica e sindrome de ativagdo de mastdcitos, utilizaram os questionarios
validados QLQ-C30 e QLQ-INFO25 para avaliar a qualidade de vida dos participantes. Os
autores identificaram que letargia, dor crénica e comprometimento emocional representaram
os dominios mais afetados. Além disso, observaram que niveis mais elevados de letramento
em saude estavam associados a melhores indicadores de qualidade de vida, sugerindo que o
acesso a informagao adequada pode contribuir positivamente para o manejo da doencga e para
a adaptacao do paciente as limitagdes impostas pelo quadro clinico.

Resultados semelhantes foram observados por Mesa et al. (2022), por meio da
pesquisa TouchStone SM Patient Survey, conduzida com 342 pacientes norte-americanos
diagnosticados com mastocitose sistémica indolente. O estudo demonstrou elevada carga
sintomatica, com 93% dos participantes relatando dez ou mais sintomas relacionados a doenca.
Adicionalmente, 54% dos entrevistados informaram ter reduzido sua jornada de trabalho em
razdo das manifestagdes clinicas, enquanto 64% declararam evitar atividades sociais ou saidas
de casa devido aos sintomas. O escore médio de 52,7 pontos obtido no ISM-SAF ultrapassou
significativamente o ponto de corte estabelecido para caracterizagao de sintomas moderados
a graves, evidenciando importante comprometimento funcional e social.

Spolak-Bobryk et al. (2021), ao validarem a Escala de Qualidade de Vida em
Mastocitose (QLMS) em uma amostra de 85 pacientes, identificaram que ansiedade, disturbios
do sono e reducéo da autoestima figuravam entre os aspectos mais comprometidos. Os autores
demonstraram elevada confiabilidade e sensibilidade do instrumento para detectar alteragdes
ao longo do tempo, recomendando sua utilizagdo no acompanhamento clinico e na avaliagdo
dos desfechos relacionados a qualidade de vida.

Em conjunto, esses achados reforgam que os impactos das mastocitoses transcendem
as manifestagbes fisicas da doenga, alcangando dimensbes psicolégicas, sociais e
ocupacionais. Todavia, considerando que os estudos mencionados foram conduzidos

predominantemente em populagbes com mastocitose sistémica ou outras desordens
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mastocitarias, seus resultados devem ser interpretados com cautela quando aplicados
especificamente a urticaria pigmentosa. Ainda assim, as evidéncias disponiveis sugerem que
sintomas persistentes, especialmente prurido, alteragées do sono e sofrimento emocional,
constituem fatores relevantes para a redugéo da qualidade de vida também em pacientes com

acometimento cutaneo predominante.

Tabela 1. Impactos da urticaria pigmentosa na qualidade de vida dos pacientes

o Amostra DT Principais achados Conclusao
(ano) ento
Schmi 98 pacientes QLQ- Letargia, dor e disfungao A doencga impde 6nus
dt et al. (SM e MCAS) C30/ emocional foram os dominios fisico e emocional grave;
(2022) QLQ- mais comprometidos; mesmo informacao qualificada é
INFO25 pequenas melhorias no componente terapéutico
letramento em saude
produziram ganhos na
qualidade de vida
Mesa 342 pacientes ISM- 93% relataram 210 sintomas; Carga sintomatica
etal. com SM SAF / escore médio ISM-SAF 52,7; moderada a grave com
(2022) SF-36 54% reduziram jornada impacto funcional e social
laboral; 64% evitavam sair de relevante
casa
Spolak 85 pacientes QLMS Disturbios do sono, ansiedade Avaliagao sistematica da
- com e baixa autoestima foram os qualidade de vida deve
Bobryk mastocitose dominios mais deteriorados; integrar o
etal. QLMS validado como acompanhamento clinico
(2021) instrumento confiavel rotineiro

Fonte: elaborado pelos autores com base em Schmidt et al. (2022), Mesa et al. (2022), Spolak-Bobryk et
al. (2021). Nota: SM = mastocitose sistémica; MCAS = sindrome de ativagdo de mastdcitos; ISM-SAF =

Indolent Systemic Mastocytosis Symptom Assessment Form; QLMS = Quality of Life in Mastocytosis
Scale.

Em sintese, a literatura analisada evidencia que a urticaria pigmentosa nao se restringe
ao comprometimento tegumentar visivel. Suas repercussodes funcionais, psicoldgicas e sociais
configuram um quadro de vulnerabilidade multidimensional que demanda intervencéo
terapéutica abrangente, centrada n&o apenas na redugdo dos sintomas fisicos, mas igualmente

na reabilitacdo do funcionamento global do individuo afetado.
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Papel da farmacoterapia no controle dos sintomas

O manejo farmacolégico da urticaria pigmentosa esta voltado principalmente para o
controle dos efeitos decorrentes da ativagdo mastocitaria e da liberagdo de mediadores
inflamatérios, ndo tendo como objetivo primario a eliminagdo dos mastocitos. Nesse contexto,
os anti-histaminicos bloqueadores dos receptores H1 e H2 permanecem como a principal
estratégia terapéutica para o controle sintomatico, atuando na redugao do prurido, das lesbes
urticariformes e das manifestagdes gastrointestinais associadas a liberacdo de histamina.
Conforme descrito por Akin et al. (2025), esses medicamentos constituem a primeira linha de
tratamento nas diferentes formas de mastocitose, embora a resposta clinica possa variar entre
0s pacientes e, em determinados casos, revelar-se apenas parcial. Tal cenario evidencia a
necessidade de abordagens complementares para individuos que apresentam sintomas
persistentes ou refratarios ao tratamento convencional.

Entre as terapias adjuvantes, o cromoglicato de sddio destaca-se como opgéo utilizada
principalmente nos casos em que predominam manifestagdes gastrointestinais relacionadas a
ativacdo mastocitaria. Seu mecanismo de acao baseia-se na estabilizagdo da membrana dos
mastocitos, contribuindo para a redugéo da liberagdo de mediadores inflamatodrios. A literatura
descreve perfil de seguranca favoravel, razdo pela qual o farmaco frequentemente integra
esquemas terapéuticos associados aos anti-histaminicos.

Nos casos de resposta insuficiente as terapias convencionais, o omalizumabe tem sido
investigado como alternativa terapéutica. Chang et al. (2024), em revisdo sistematica
envolvendo pacientes com mastocitose cuténea refrataria, observaram que a maior parte dos
individuos avaliados apresentou melhora clinica apds o tratamento, com baixa ocorréncia de
eventos adversos graves. Esses achados sugerem potencial beneficio do anticorpo monoclonal
anti-lgE no controle dos sintomas relacionados a ativagdo mastocitaria, especialmente em
situagdes nas quais as medidas terapéuticas tradicionais ndo se mostram suficientes. Contudo,
a heterogeneidade dos estudos disponiveis e o numero limitado de pacientes avaliados
recomendam cautela na interpretagao dos resultados.

No ambito das terapias direcionadas a alvos moleculares especificos, destacam-se os
inibidores de tirosina-quinase. Entretanto, € importante ressaltar que as principais evidéncias
disponiveis para essa classe terapéutica foram produzidas em populagdes com mastocitose
sistémica, especialmente em suas formas avangadas ou indolentes, n&o sendo diretamente
extrapolaveis para pacientes com urticaria pigmentosa isolada.

O midostaurin, inibidor de multicinase com atividade sobre o receptor KIT em sua forma

selvagem e na variante mutada D816V, encontra-se aprovado para o tratamento da
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mastocitose sistémica avancada. Conforme relatado por Gotlib et al. (2021), sua utilizagao tem
sido associada a manutencdo de beneficios clinicos ao longo do tratamento, embora a
ocorréncia de eventos adversos, particularmente nauseas e vémitos, exija monitoramento e
manejo adequados para garantir a adesao terapéutica.

De forma semelhante, o avapritinibe tem despertado interesse crescente por atuar
seletivamente sobre a mutacdo KIT D816V, frequentemente associada a fisiopatologia das
mastocitoses. Noldeke et al. (2025) observaram melhora dos sintomas, redugao dos niveis
séricos de triptase e evolugao favoravel dos indicadores de qualidade de vida em pacientes
com mastocitose sistémica indolente tratados com o medicamento. Os autores também
relataram remissao de lesdes cutdneas em parte dos pacientes avaliados. Embora tais
resultados sejam promissores, sua aplicacdo especifica a urticaria pigmentosa requer
interpretacdo criteriosa, uma vez que as evidéncias atualmente disponiveis derivam
predominantemente de estudos realizados em populagdes com acometimento sistémico.

Em conjunto, os estudos analisados indicam que a farmacoterapia desempenha papel
central no manejo dos sintomas relacionados a ativagdo mastocitaria e pode contribuir para a
melhoria de aspectos importantes da qualidade de vida. Todavia, a magnitude desses
beneficios varia de acordo com as caracteristicas clinicas dos pacientes, o tipo de mastocitose
avaliado e a qualidade das evidéncias disponiveis, o que reforca a necessidade de
individualizacao terapéutica e de novas investigacdes especificamente direcionadas a urticaria

pigmentosa.

Tabela 2. Farmacoterapia disponivel para urticaria pigmentosa e mastocitose cutanea

Autor Farmac Mecanismo/Us Resultado Conclusio
(ano) o o
Akin et Anti- Bloqueio de Redugéo de prurido e Primeira linha no
al. (2025) histami receptores sintomas gastrointestinais; tratamento
nicos histaminérgicos resposta frequentemente sintomatico da
H1/H2 parcial mastocitose
Chang et Omaliz Anticorpo Revisao sistematica em Opcao valida
al. (2024) umabe monoclonal anti- mastocitose cuténea refrataria: como poupadora
IgE; inibe maioria dos pacientes de corticoide em
desgranulacao apresentou melhora clinica casos resistentes
de mastdcitos significativa com baixas taxas a terapia
mediada por IgE de eventos adversos graves convencional
Noldeke Avapriti Inibidor seletivo Melhora de até 4,1 vezes no Primeira terapia
et al. nibe (25 de KIT D816V; escore de qualidade de vida modificadora de
(2025) mg/dia) reduz vs. placebo; remissao de doenca aprovada
proliferagcao lesdes cutaneas e redugao de para SM
clonal de triptase sérica indolente; impacto
mastocitos
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expressivo em
PROMs
Gotlib et Midosta Inibidor de Revisao de manejo clinico: Orientagéo pratica
al. (2021) urin multicinase (KIT controle da nausea e vémito para profissionais;
selvagem e (efeitos mais frequentes) midostaurin
D816V mutado); essencial para manutencgéo do permanece
aprovado para tratamento; eficacia padrao em SM
SM avangada sustentada documentada em avangada
fase Il

Fonte: elaborado pelos autores com base em AKIN et al. (2025), Chang et al. (2024), N6ldeke et al. (2025)
e Gotlib et al. (2021). Nota: SM = mastocitose sistémica; ISM = mastocitose sistémica indolente; KIT
D816V = mutagédo somatica do gene KIT; IgE = imunoglobulina E; PROMs = Patient-Reported Outcome
Measures.

Relagao entre farmacoterapia e controle dos sintomas

A relagao entre o controle dos sintomas e a qualidade de vida dos pacientes constituiu
um dos principais aspectos observados nos estudos analisados. De modo geral, a literatura
sugere que intervengbes terapéuticas adequadas, associadas ao acompanhamento clinico
continuo, podem contribuir para a redugao da carga sintomatica e para a melhora de diferentes
dominios relacionados ao bem-estar fisico, emocional e social.

Schmidt et al. (2022) observaram que pacientes com mastocitose e sindrome de
ativacao mastocitaria que receberam informagdes mais abrangentes sobre sua condigéo clinica
apresentaram melhores escores nos dominios de funcionamento fisico e emocional. Os autores
destacaram que o acesso a informagdo e a compreensdo da doenga podem influenciar
positivamente a capacidade de enfrentamento dos sintomas e a adeséo ao tratamento. Esses
achados sugerem que o0 acompanhamento terapéutico ndo se limita a prescricdo
medicamentosa, envolvendo também estratégias educativas voltadas ao paciente.

De forma semelhante, Mesa et al. (2022) verificaram que pacientes com melhor
controle sintomatico apresentaram menor absenteismo laboral e maior participagdo em
atividades sociais. O estudo também identificou associagao entre sintomas persistentes e maior
utilizacéo de servigos de urgéncia, indicando que a carga sintomatica pode repercutir tanto na
funcionalidade cotidiana quanto na demanda por cuidados de saiude. Embora os dados sejam
provenientes de pacientes com mastocitose sistémica indolente, eles fornecem elementos
relevantes para a compreensdo dos impactos clinicos e sociais relacionados ao controle
inadequado dos sintomas.

No que se refere as terapias mais recentes, Noldeke et al. (2025) relataram que
pacientes com mastocitose sistémica indolente tratados com avapritinibe apresentaram

melhora de diferentes pardmetros clinicos ao longo do acompanhamento, incluindo redugéo
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dos niveis séricos de triptase, melhora de sintomas gastrointestinais, dores articulares e
manifestacdes cutaneas.

Os autores também observaram evolugao favoravel nos instrumentos de avaliagao
baseados em desfechos relatados pelos préprios pacientes (Patient-Reported Outcome
Measures — PROMs), indicando potencial beneficio da terapia sobre aspectos relacionados a
qualidade de vida. Todavia, é importante ressaltar que tais resultados foram obtidos em uma
populagao com acometimento sistémico, razdo pela qual sua extrapolagéo para pacientes com
urticaria pigmentosa isolada deve ser realizada com cautela.

Em relagdo as estratégias farmacoldgicas convencionais, Spolak-Bobryk et al. (2021)
observaram que a utilizagao continua de esquemas terapéuticos combinando anti-histaminicos
H1, anti-histaminicos H2 e cromoglicato de sédio esteve associada a melhora de sintomas
como alteragdes do sono e ansiedade em pacientes com mastocitose cutdnea. Esses achados
reforgam a relevancia das terapias de manutengao para o controle sintomatico e para a redugéo
das repercussdes funcionais e emocionais associadas a doenga.

Considerados em conjunto, os estudos analisados indicam que a melhora dos sintomas
tende a estar associada a desfechos mais favoraveis relacionados a qualidade de vida.
Entretanto, a heterogeneidade das populagdes avaliadas, a predominancia de estudos
realizados com pacientes portadores de mastocitose sistémica e a escassez de investigacdes
especificas sobre urticaria pigmentosa constituem limitagdes importantes da literatura
disponivel.

Dessa forma, embora os resultados apontem para uma possivel relagdo entre o
controle farmacolégico dos sintomas e a melhora do bem-estar dos pacientes, novas pesquisas
direcionadas especificamente a urticaria pigmentosa s&o necessarias para ampliar a robustez

das evidéncias atualmente existentes.

Tabela 3. Relagdo entre farmacoterapia e qualidade de vida em urticaria
igmentosa/mastocitose cutanea
Intervengao . . Instrumento
Autor (ano) avaliada Impacto na qualidade de vida utilizado
Schmidt et al. Anti-histaminicos Melhora mensuravel nos dominios fisico QLQ-C30/
(2022) + orientagdo e emocional; letramento em salde QLQ-INFO25
meédica correlacionado positivamente com
estruturada escores de qualidade de vida
Mesa et al. Manejo Controle adequado de sintomas ISM-SAF / SF-
(2022) sintomatico associado a menor absenteismo, maior 36
multimodal funcionalidade social e menor utilizagdo
de servigos de urgéncia
12
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Noldeke et al. Avapritinibe Reducao sustentada de dor articular, ISM-SAF /
(2025) (ISM) sintomas gastrointestinais e queixas PROMs
neurocognitivas ao longo de 9 a 12

meses; melhora de até 4,1x no escore de

Qv
Spolak- Anti-histaminicos Melhora consistente do sono e redugéo QLMS / DLQI
Bobryk et al. H1+H2 da ansiedade com adesao continua ao
(2021) associados a esquema terapéutico combinado

cromoglicato

Fonte: elaborado pelos autores com base em Schmidt et al. (2022), Mesa et al. (2022), Noldeke et al.
(2025) e Spolak-Bobryk et al. (2021). Nota: ISM-SAF = Indolent Systemic Mastocytosis Symptom
Assessment Form; PROMs = Patient-Reported Outcome Measures; QLMS = Quality of Life in
Mastocytosis Scale; DLQI = Dermatology Life Quality Index.

Limitagoes do estudo

Apesar de contribuir para a sintese de evidéncias recentes acerca da urticaria
pigmentosa e de suas repercussdes sobre a qualidade de vida, o presente estudo apresenta
limitagdes inerentes ao delineamento metodoldgico adotado. Por se tratar de uma revisdo
narrativa da literatura, nao foram empregados protocolos formais de revisdo sistematica nem
instrumentos padronizados para avaliagdo da qualidade metodolégica dos estudos incluidos.
Consequentemente, a selecdo, a interpretacdo e a sintese dos dados estdo sujeitas a
potenciais vieses inerentes a esse tipo de abordagem.

Outra limitagcao relevante refere-se as caracteristicas da proépria literatura disponivel
sobre o tema. Grande parte das publicagdes identificadas aborda populagées compostas por
pacientes com diferentes formas de mastocitose, especialmente mastocitose sistémica e
sindrome de ativagdo mastocitaria, havendo numero reduzido de estudos direcionados
exclusivamente a urticaria pigmentosa. Essa circunstancia dificulta a extrapolagéo direta dos
resultados para pacientes com acometimento cutdneo isolado, exigindo cautela na
interpretacdo dos achados e na aplicagdo de determinadas evidéncias ao contexto especifico
da urticaria pigmentosa (Akin et al., 2025; Ustun et al., 2025).

Também deve ser considerada a heterogeneidade dos instrumentos utilizados para
avaliacdo da qualidade de vida. Os estudos analisados empregaram diferentes escalas e
questionarios, incluindo instrumentos genéricos e especificos para mastocitose, o que limita a
comparabilidade entre os resultados e dificulta a padronizagdo das analises. Conforme
destacado por Pyatilova e Siebenhaar (2023), a auséncia de uniformidade metodoldgica
permanece como um dos principais desafios para a avaliagao consistente dos impactos da
doenga sobre o bem-estar dos pacientes.

Além disso, o recorte temporal adotado, embora tenha possibilitado a priorizagao de
evidéncias mais recentes e alinhadas as praticas clinicas contemporaneas, pode ter restringido
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a inclusado de estudos classicos que contribuiram para a compreensao histérica da doenca e
de suas abordagens terapéuticas.

Diante dessas limitagdes, os resultados apresentados devem ser interpretados com
prudéncia, especialmente no que se refere a aplicagcdo de evidéncias oriundas de populagbes
com mastocitose sistémica a pacientes com urticaria pigmentosa. Nesse sentido, torna-se
necessaria a realizagéo de estudos futuros com delineamentos metodoldgicos mais robustos,
amostras especificas de pacientes com urticaria pigmentosa e utilizagdo de instrumentos

padronizados para avaliagao da qualidade de vida e dos desfechos terapéuticos.

Discussao

Os achados desta revisdo evidenciam que a urticaria pigmentosa pode estar associada
a repercussodes que ultrapassam as manifestacdes exclusivamente cutaneas. A analise dos
estudos demonstra que a carga sintomatica relacionada as mastocitoses vai além das
alteragdes dermatoldgicas visiveis, incluindo prurido persistente, distirbios do sono, fadiga e
alteragdes emocionais, fatores que podem comprometer significativamente o funcionamento
global do individuo (Mesa et al., 2022; Schmidt et al., 2022). Entretanto, € importante destacar
que parte dessas evidéncias foi obtida em populagbes compostas por pacientes com
mastocitose sistémica e sindrome de ativagdo mastocitaria, o que requer cautela na
extrapolacdo dos resultados para individuos com urticaria pigmentosa isolada.

Do ponto de vista fisiopatolégico, a ativagdo continua dos mastdcitos e a liberagéo de
mediadores inflamatdrios contribuem para explicar a heterogeneidade clinica observada nas
mastocitoses. Esse mecanismo esta relacionado ndo apenas aos sintomas cutaneos, mas
também a manifestagcbes extracutdneas descritas na literatura, incluindo alteragbes
gastrointestinais, cefaleia, comprometimento cognitivo e episddios de anafilaxia (Akin et al.,
2025; Ustun et al., 2025). Todavia, a frequéncia e a intensidade dessas manifestacdes variam
conforme a extensdo do acometimento mastocitario e o tipo clinico da doenga, ndo estando
necessariamente presentes em todos os pacientes com urticaria pigmentosa.

Outro ponto relevante refere-se ao impacto psicossocial da doenga. Pacientes
acometidos por mastocitoses frequentemente apresentam sintomas de ansiedade,
comprometimento emocional e limitagdes na vida social, fatores que podem interferir na adeséo
terapéutica e na percepgédo de bem-estar. A visibilidade das lesdes cutaneas, especialmente
nos casos de acometimento dermatolégico mais evidente, pode favorecer processos de

estigmatizacéo e afetar a autoestima e as relagdes interpessoais. Nesse contexto, a qualidade
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de vida assume papel relevante na avaliagao clinica, devendo ser considerada um importante
parametro para acompanhamento dos pacientes (Pyatilova; Siebenhaar, 2023).

No campo terapéutico, observa-se que os anti-histaminicos permanecem como a base
do tratamento sintomatico, atuando principalmente no bloqueio dos efeitos mediados pela
histamina. Entretanto, a resposta parcial observada em parte dos pacientes evidencia
limitagdes dessa estratégia, especialmente nos casos com sintomas persistentes ou refratarios.
Esse cenario justifica a utilizagdo de abordagens complementares, incluindo estabilizadores de
mastécitos e terapias bioldgicas, conforme descrito na literatura recente (Criado et al., 2025).

O omalizumabe, anticorpo monoclonal anti-IgE, tem sido apontado como uma
alternativa terapéutica promissora para pacientes refratarios ao tratamento convencional.
Estudos recentes relatam melhora clinica e redugéo da intensidade dos sintomas em parte dos
pacientes tratados, além de potencial redugdo da necessidade de corticosteroides. Embora
esses resultados sejam encorajadores, a interpretagcdo dos achados deve considerar as
limitacdes relacionadas ao tamanho das amostras e a heterogeneidade dos estudos
disponiveis.

Além disso, o desenvolvimento de terapias direcionadas a alvos moleculares
especificos tem ampliado as possibilidades terapéuticas no contexto das mastocitoses. O
avapritinibe, por atuar seletivamente sobre a mutagao KIT D816V, tem demonstrado resultados
favoraveis em pacientes com mastocitose sistémica indolente, incluindo melhora dos sintomas,
reducdo da carga mastocitdria e evolugdo positiva dos indicadores de qualidade de vida
(Noldeke et al., 2025). Contudo, como as evidéncias atualmente disponiveis concentram-se
predominantemente em populagbes com acometimento sistémico, sua aplicagao especifica a
urticaria pigmentosa ainda demanda investigacao adicional.

Outro aspecto relevante é o papel da equipe multiprofissional no manejo da doenga. A
atuacdo integrada entre médicos, farmacéuticos e demais profissionais da saude pode
contribuir para a otimizagao do tratamento, para o fortalecimento da adesao terapéutica e para
0 acompanhamento mais abrangente das necessidades dos pacientes. Em especial, o
farmacéutico clinico pode desempenhar papel importante na orientagdo quanto ao uso correto
dos medicamentos, na identificacdo de potenciais interagbes medicamentosas e no
monitoramento da resposta terapéutica (Schmidt et al., 2022).

Apesar dos avangos observados, a literatura ainda apresenta limitagdes importantes.
Grande parte dos estudos disponiveis concentra-se em mastocitose sistémica, havendo
escassez de pesquisas direcionadas especificamente a urticaria pigmentosa. Além disso, a

heterogeneidade dos instrumentos empregados para avaliacdo da qualidade de vida dificulta a
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comparacao entre os estudos e limita a uniformidade dos resultados. Tais aspectos reforcam a
necessidade de investigagdes futuras com amostras mais especificas e metodologias mais
padronizadas.

Por fim, os estudos analisados sugerem que o manejo da urticaria pigmentosa nao
deve restringir-se exclusivamente ao controle dos sintomas fisicos. Aspectos emocionais,
sociais e funcionais também influenciam a experiéncia da doenga e podem repercutir
diretamente sobre a qualidade de vida dos pacientes.

Nesse sentido, uma abordagem centrada no paciente, associada ao acompanhamento
multiprofissional e ao uso racional das opgdes terapéuticas disponiveis, apresenta potencial
para contribuir de forma relevante para a melhoria dos desfechos clinicos e do bem-estar geral

dos individuos acometidos por essa condigao.

Implicagdes para a pratica clinica e farmacéutica

Os achados desta revisdo apresentam implicagbes relevantes para a pratica clinica,
especialmente no que se refere ao manejo integral dos pacientes com urticaria pigmentosa. A
identificacdo precoce dos sintomas e a avaliagdo sistematica da qualidade de vida podem
contribuir para um acompanhamento mais abrangente, considerando que as manifesta¢des da
doenga podem repercutir em diferentes dimensdes do bem-estar fisico, emocional e social,
mesmo quando o acometimento se restringe predominantemente a pele.

No contexto farmacoterapéutico, destaca-se a importancia da individualizagdo do
tratamento, considerando a variabilidade clinica observada entre os pacientes e as diferengas
na resposta as intervengbes disponiveis. Os anti-histaminicos de segunda geracéo
permanecem como a principal estratégia para o controle sintomatico, embora a necessidade
de terapias complementares possa ser considerada nos casos em que a resposta clinica se
mostra insuficiente.

Aincorporacédo de terapias biolégicas, como o omalizumabe, e de inibidores de tirosina-
quinase, como o avapritinibe, tem ampliado as possibilidades terapéuticas descritas na
literatura. Contudo, é importante ressaltar que grande parte das evidéncias relacionadas a
esses medicamentos foi produzida em estudos envolvendo pacientes com mastocitose
sistémica, especialmente em suas formas indolentes ou avangadas. Dessa forma, embora os
resultados observados sejam promissores, sua aplicagdo especifica a urticaria pigmentosa
deve ser interpretada de maneira criteriosa, a medida que novas evidéncias se tornem
disponiveis (Noldeke et al., 2025).
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No ambito da farmacia clinica, o farmacéutico desempenha papel relevante na
promogcdo do uso racional de medicamentos, na orientacdo dos pacientes e no
acompanhamento da adeséao terapéutica. Sua atuagdo pode contribuir para a identificagdo de
dificuldades relacionadas ao tratamento, para o monitoramento de possiveis reagdes adversas
e para a otimizagao dos resultados terapéuticos, especialmente em condigdes crénicas que
demandam acompanhamento continuo.

Além disso, a educagdo em saude deve ser considerada componente importante do
cuidado. Conforme observado por Schmidt et al. (2022), pacientes com maior acesso a
informagédo e melhor compreenséo de sua condigéo clinica tendem a apresentar indicadores
mais favoraveis relacionados a qualidade de vida. Nesse sentido, estratégias educativas
voltadas ao esclarecimento da doenca, dos fatores desencadeantes e das opgdes terapéuticas
disponiveis podem favorecer maior participacdo do paciente no préprio cuidado e contribuir
para a adesao as condutas propostas.

Considerados em conjunto, esses aspectos reforgam a importancia de uma abordagem
multiprofissional e centrada no paciente, capaz de integrar o controle dos sintomas, a educagéo
em saude e o acompanhamento continuo, com vistas a melhoria dos desfechos clinicos e da

qualidade de vida dos individuos acometidos pela urticaria pigmentosa.

CONSIDERAGOES FINAIS

A urticéria pigmentosa configura-se como uma condicdo dermatolégica capaz de
produzir repercussbes que ultrapassam as manifestagdes cutaneas, alcangando aspectos
fisicos, emocionais e sociais da vida dos pacientes. A literatura analisada sugere que sintomas
como prurido intenso, disturbios do sono, fadiga e alteragbes psicologicas podem estar
associados a comprometimento relevante da qualidade de vida, ainda que a doenga, em sua
forma cutanea isolada, geralmente nao esteja relacionada a redugéo da expectativa de vida.

No campo terapéutico, os estudos revisados indicam que os anti-histaminicos
permanecem como a base do tratamento sintomatico, embora a resposta clinica possa ser
variavel entre os pacientes. Nesse contexto, terapias complementares tém sido empregadas
com o objetivo de ampliar o controle dos sintomas e melhorar os desfechos clinicos.

Entre essas alternativas, o omalizumabe tem apresentado resultados favoraveis em
casos refratarios, enquanto terapias direcionadas a alvos moleculares especificos, como o
avapritinibe, vém demonstrando resultados promissores em pacientes com mastocitose
sistémica. Entretanto, a aplicabilidade desses achados a urticaria pigmentosa isolada ainda

depende de evidéncias mais especificas.

17
Este artigo é publicado em acesso aberto (Open Access) sob a licenga Creative Commons Atribuigéo 4.0 Internacional
(CC-BY), que permite uso, distribuicdo e reprodugéo irrestritos em qualquer meio, desde que o autor original e a fonte
sejam creditados.


https://recima21.com.br/

(

RECIMAZ]

.

v7.n6.2026

Do
A REVISTA CIENTIFICA - RECIMA21 ISSN 2675-6218

J

A atuagao multiprofissional, com destaque para o papel do farmacéutico clinico, pode
contribuir para a condugao do tratamento por meio da promog¢ao da adesao terapéutica, da
educagdo em saude e do monitoramento continuo dos pacientes. Da mesma forma, a
integragdo entre diferentes profissionais da saiude mostra-se relevante para a construcdo de
estratégias de cuidado mais abrangentes e centradas nas necessidades individuais de cada
paciente.

Os resultados desta revisdo também evidenciam importantes lacunas na literatura
cientifica. Grande parte dos estudos disponiveis concentra-se em popula¢gdes com mastocitose
sistémica ou outras desordens mastocitarias, havendo escassez de pesquisas direcionadas
especificamente a urticaria pigmentosa. Além disso, a heterogeneidade metodoldgica
observada entre os estudos dificulta a comparagdo dos resultados e a consolidagdo das
evidéncias disponiveis.

Por fim, os dados analisados reforcam a importancia de considerar ndo apenas o
controle dos sintomas fisicos, mas também o0s aspectos emocionais, sociais e funcionais
relacionados a doenga. Contudo, considerando as limitagbes da literatura atualmente
disponivel e a natureza narrativa desta revisdo, novas investigacdes com delineamentos
metodoldgicos mais robustos, amostras representativas e instrumentos padronizados de
avaliacdo sdo necessarias para ampliar a compreensao da urticaria pigmentosa e aperfeicoar

as estratégias de manejo clinico direcionadas a essa condig¢ao.
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