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Mastocytózy – komplexný pohľad na problematiku
MUDr. Klára Martinásková, PhD.
Dermatovenerologické oddelenie, FNsP J. A. Reimana, Prešov

Mastocytóza je heterogénnym ochorením, ktoré je charakterizované abnormálnym zmnožením mastocytov v koži alebo vnútorných 
orgánoch. Kožná forma mastocytózy, ktorá postihuje najčastejšie deti, je benígnym ochorením. Systémová a progresívna forma ocho-
renia je u detí zriedkavá. Včasná diagnostika ochorenia je dôležitá. V článku je diskutovaná problematika diagnostiky, etiopatogenézy, 
preventívnych opatrení pre lekárov, ktorí majú v starostlivosti pacienta s mastocytózou.
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Mastocytosis – a comprehensive view of issues

Mastocytosis is a heterogeneous disease characterized by an abnormal accumulation of mast cells in the skin or internal organs. Most 
pediatric patients suffer from cutaneous mastocytosis – a benign form of disease. Systemic and progressive mastocytosis is rare in chil-
dren. In most cases of mastocytosis early checkups are necessary. This article discusses early diagnosis, etiopathogenesis, classifications, 
preventive recommendations and therapy for physicians involved in the care of patients with mastocytosis.
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Úvod
Mastocytózy (MC) predstavujú heterogén-

nu skupinu ochorení, ktorá je charakterizovaná 
zmnožením mastocytov (MCs) (12, 9, 11) v rôznych 
orgánoch a tkanivách. Väčšina benígnych foriem 
mastocytóz postihuje kožu, viscerálne postihnu-
tia sú zriedkavejšie. Vzácne sú prípady mastocy-
tárnej leukémie s malígnym priebehom. Asi 55 %  
mastocytóz začína v detskom veku do dvoch 
rokov života, asi v 50 % prípadov je ochorenie zis-
tené už v prvých 6 mesiacoch života (3) a v 10 %  
sa objaví pred pubertou. Ďalší vrchol výskytu 
ochorenia je v tretej a štvrtej dekáde života (2, 
3, 12). Z vrodených kožných foriem ochorenia je 
najčastejší solitárny mastocytóm (3). Familiárne 
prípady sú vzácne (9).

Priebeh aj prognóza mastocytárnych ocho-
rení sú ovplyvnené do určitej miery rozsahom 
ochorenia orgánov a tkanív postihnutých zmno-
žením mastocytov a ich lokalizáciou. U väčšiny 
pacientov s (MC) ochorenie regreduje, inokedy 
má stacionárny charakter, progreduje len výni-
močne. Pre pochopenie problematiky mastocy-
tóz je dôležité spoznať problematiku mastocytu, 
mediátorov, ktoré sú z mastocytov uvoľňované, 
a terapeutické postupy, ako uvoľnené mediátory 
blokovať, a tak obmedziť celkové príznaky.

Funkcia mastocytov v koži 
Podľa súčasných poznatkov je mastocyt 

(MCs) bunka pochádzajúca z kostnej drene, 
ktorá preukazuje aspoň čiastočnú imunohis-
tochemickú pozitivitu a CD 34. Embryonálne 
aj fetálne postupne osídľuje orgány a tkanivá 
a zrejme pod vplyvom orgánových stimulov 

získava svoj konečný fenotyp (MCs). Rast a di-
ferenciácia MCs je ovplyvňovaná cytokínmi. 
Konečný fenotyp MCs sa líši kvalitatívnou aj 
kvantitatívnou výbavou a obsahom granúl, 
zvlášť v množstve a zastúpení proteoglyká-
nov, ktoré podmieňujú histologicky meta-
chromatické sfarbenie granúl. MCs väziva a 
dermis obsahujú hlavne heparín, slizničné MCs 
hlavne chondroitínsulfát. Kožné MCs obsahu-
jú neutrálne proteázy chymázu a tryptázu, iné 
MCs len tryptázu. Kožné MCs uvoľňujú svoje 
mediátory pri 30 ºC; tkanivové a slizničné MCs 
pri 37 ºC. Mastocyty majú na svojom povr-
chu väzobné miesta pre Fc časti molekuly 
IgE. Kožné MCs sa líšia skladbou granúl aj 
ultraštrukturálne. Kožné MCs (veľkosť granúl 
20 – 30 μm) preukazujú prevažne jemnú sie- 
ťovitú subštruktúru s  malým množstvom 
kryštaloidných štruktúr a malým zastúpením 
membránových aj tubulárnych štruktúr na 
svojej periférii. Stimulácia MCs (termická, me-
chanická, IgE, imunitná) vedie k degranulácii 
MCs a uvoľneniu enzýmov, histamínu a niek-
torých ďalších mediátorov, čo má za následok 
lokálnu alebo celkovú reakciu až najzávažnej-
šiu (anafylolaktoidného typu).

Etiológia
Pri vačšine mastocytárnych ochorení sú 

klinické prejavy bez výraznejšej tendencie 
k progresii. Histologické nálezy zmnoženia 
mastocytov v  inak typickej lokalizácii vedú 
k záveru, že zmnoženie je hyperplastickou 
odpoveďou MCs na abnormálne stimuly a že 
nejde o skutočnú neopláziu. Príčiny abnor-

málnej stimulácie proliferácie MCs nie sú 
objasnené. Vo zvýšenej koncentrácii bol pri 
kožných formách MC zistený rastový faktor 
mastocytov, ktorý je produkovaný keratino-
cytmi a fibroblastami – takzvaný mast cell 
growth factor/stem cell factor (MGF/SCF) (4, 2, 
7). Tento stimuluje proliferáciu melanocytov 
a spôsobuje zvýšenú tvorbu melanínového 
pigmentu in vitro. Abnormálna tvorba MGF 
môže vysvetliť zmnoženie MCs aj abnormálnu 
pigmentáciu kožných lézií pri mastocytárnych 
ochoreniach. V patogenéze MC sa môžu uplat-
niť aj iné mechanizmy, ako je nervový rastový 
faktor äNGF) a  interleukíny (IL 3, IL 4, IL 10). 
U niektorých pacientov je dokázaná c-kit mu-
tácia protoonkogénu, u dospelých D816 c-kit 
mutácia, ktorá je zodpovedná za proliferáciu 

Tabuľ ka 1. Mediátory mastocytov – rozdelenie.

1. Mediátory sekrečných granúl 

 �histamín 
 �proteoglykany – heparín a chondrosulfát
 �neutrálne (sérové) proteázy: tryptáza, chymáza, 

katepsín G, karboxypeptidáza
 �kyslé hydroxylázy – beta hexosamidáza, 

beta-N-acetyl-D-glukozaminidáza,  
glukuronidáza, arylsulfatáza 

Ostatné mediátory

2. Lipidové mediátory

 �leukotriény
 �faktor aktivujúci doštičky (PAF)
 �prostaglandíny (D2)

3. Cytokíny (chemokíny)

 �tumor necrosis alfa (TNF alfa)
 �chemotaktický faktor pre eozinofily a leukocyty
 �interleukíny 4, 5, 6 a 8
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MCs; ide sa o genetické odchýlky, ktoré sa 
viažu na jednotlivé klinické prejavy a vyžadujú 
molekulovú genetickú analýzu pre koreláciu 
genotypu a fenotypu (1, 13).

Prvý z mediátorov je histamín. K jeho uvoľne-
niu dochádza o 30 – 45 sekúnd po stimulácii. 
Účinok v koži možno dokázať o 1 – 5 minút. 
Vazodilatácia sa prejaví edémom a erytémom, 
ktoré sa môžu šíriť do okolia. Histamín vyvolá 
pruritus a môže viesť k ďalšej degranulácii MCs 
a uvoľnením aj iných mediátorov. V iných or-
gánoch vyvolá histamín bronchokonstrikciu, 
vazodilatáciu, zvýšenú sekréciu HCl v žalúdku 
a spazmy v rôznych oblastiach gastrointestinál-
neho traktu. Histamín má vplyv na funkciu celého 
radu leukocytov a lymfocytov, vrátane tvorby 
protilátok, uvoľnenia cytokínov a lyzozomálnych 
enzýmov a ovplyvnenia granulocytárnej migrá-
cie. Neutrálne proteázy môžu ovplyvňovať koagu-
láciu, vaskulárny tonus, bronchy a nervový systém. 
Môžu ovplyvňovať aj tvorbu kinínov (2, 9, 5). 

Tryptáza MCs môže spôsobovať inhibíciu 
koagulácie a navodzuje bronchokonstrikciu.

Chymáza je tvorená ľudským MCs. Má anti-
koagulačné vlastnosti, degraduje proteíny a neu-
ropeptidy v koži (napríklad adrenalín). V koži sa 
chymáza viaže prostredníctvom heparansulfátu 
a je lokalizovaná v oblasti dermoepidermálnej 
junkcie, kde môže vyvolať vznik pomfu až pľuz-
giera kotvových fibríl (Darierov znak). Chymáza 
sama o sebe môže aktivoať MCs a spôsobovať 
erytém po injekcii do kože o 10 – 15 minút po 
aplikácii.

Prostaglandín PGD2 spôsobuje broncho-
konstrikciu, vazokonstrikciu a zmeny perme-
ability ciev, vyvoláva pruritus a bolesť. PGD2 
v kombinácii s histamínom zvyšuje sekréciu 
nosovej a  bronchiálnej sliznice a  spôsobuje 
hypotenziu.

Skupina leukotriénov a ich metabolity sú 
zodpovedné za miestnu vazokonstrikciu arteriol 
a v ďalšom slede za nárast permeability venúl. 
Môžu prispieť k  spazmu koronárnych artérií 
a sťaženému expíriu.

Súbor cytokínov sa veľmi podobá na sú-
bor, ktorý vytvárajú pomocné T-lymfocyty ty-
pu Th2. V mastocytoch bol dokázaný TNF alfa 
a interleukín 4 a 8 . Okrem stimulácie vyvolanej 
antigénom sú dnes známe možnosti degranu-
lácie mastocytov účinkom pseudoalergických 
aktivátorov, takzvaných liberátorov histamínu.  
V oboch prípadoch vzniká klinický obraz reakcie 
bezprostredného typu od akútnej urtikárie až po 
anafylaktický šok.

Klinicky významné degranulátory mas-
tocytu: 
	� imunitne podmienené podnety IgE;
	� anafylatoxíny v rámci aktivácie komplemen-

tu (C3A C4A C5A);
	� fyzikálne podnety – teplo, tlak, chlad, trenie, 

slnenie, fyzická námaha;
	� bakteriálne toxíny – infekčné ochorenia; 
	� jedy – hadí, hymenoptera;
	� biologické polypeptidy – uvoľňované z pásom-

nice, medúzy, raka, ústrice, morských plodov;

	� potraviny a aditíva v potravinách; 
	� alkohol a koreniny – pikantné, štipľavé; 
	� lieky – kyselina acetylsalicylová, morfín, 

kodeín (kvapky proti kašľu), chinidín, niek-
toré lokálne anestetiká – lidokaín, tetra-
kaín, prokaín a iné niektoré celkové anes-
tetiká a jód obsahujúce látky, kontrastné 
látky, polymyxín, amfotericín B, skopola-
mín, galamín, dekametónium, polyméry 
(dextran), bielkovinné deriváty, rezerpín 
a iné;

	� emocionálny stres – plač dieťaťa.

Klasifikácia mastocytóz
Aj keď doteraz bolo známych viac klasi-

fikácií mastocytóz podľa prognózy, špecific-
kého orgánového postihnutia a klinických 
prejavov, v súčasnosti je vo všeobecnosti 
používaná klasifikácia WHO (World Health 
Organisation), ktorá delí mastocytoźy na tri 
veľké skupiny:
	� kožnú formu mastocytózy (CM);
	� systémovú mastocytózu (SM);
	� extrakutánny mastocytóm. 

V  detskom veku je najčastejšia kožná 
forma mastocytoźy, systémové postihnutia 
sú zriedkavejšie. Kožná forma ochorenia je 
zvyčajne benígnym ochorením. Diagnostické 
kritériá pre diferencovanie kožnej a systé-
movej mastocytózy zahŕňajú veľké a malé 
kritériá. Pre systémovú formu mastocytózy 
musia byť prítomné 3 malé z kritérií, alebo 
1 veľké a súčasne 1 malé kritérium (6, 10, 11, 
12) (tabuľka 1). V tabuľke 2 je WHO klasifikácia 
mastocytóz z roku 2003 a tabuľka 3 uvádza 
klasifikáciu CM – kožných mastocytóz na zá-
klade klinického obrazu podľa Valenta (2006) 
a Hartmana (2002).

Tabuľ ka 2. Kritériá pre SM mastocytosis.

Veľké kritérium – multifokálne agregáty masto-
cytov MCs v kostnej dreni alebo v extrakutánnych 
orgánoch (viac ako l5 MCs) 

Malé kritériá
1. �hladina tryptázy viac ako 20 ng/ml – neplatí pre 

deti do l5 rokov a pacientov s AHNMD typom 
mastocytózy

2. �viac ako 25 % MCs vretenovitého tvaru v dreno-
vej punkcii

3. �dôkaz c-kit mutácie kodonu 816 z kostnej drene 
alebo orgánov

4. �CD117 c-kit receptor pozitívne bunky, ktoré sú 
pozitívne aj na CD2 alebo CD 25

Tabuľ ka 3. WHO klasifikácia mastocytóz z roku 
2003 (6).

1. CM – Kožná mastocytóza 
   �mastocytóm kože
   �makulopapulózna CM 
   �difúzna CM

2. ISM – Indolentná systémová mastocytóza 
   �tlejúca SM
   �izolovaná SM postihujúca kostnú dreň

3. �SM – AHMND – Systémová s hematologic-
kým ochorením nevyvolávajúca proliferá-
ciu MCs

4. ASM – Agresívna SM 

5. MCL – MC leukémia
   �typická MCL
   �aleukemická MCL

6. MCS – MC sarkóm

7. Extrakutánny mastocytóm

Tabuľ ka 4. Klasifikácia CM – kožných mastocytóz na základe klinického obrazu podľa Valenta 
(2006) a Hartmana (2002).

Typ Prevalencia Vek Remisia SM Poznámka

Difúzna CM zriedkavá dojčatá 3. – 5. rok 0
bully, 

krvácavé 
generalizované

Nodulózna častá pred 3. rokom do puberty 0
malý počet 

uzlov

Makulopapulóza najčastejšia

a) veľké papuly dojčatá
50 % do 
puberty

urticaria 
pigmentosa

b) �stredne veľké  
a drobný výsev 

deti aj dospelí zriedka
niekedy 

u dospelých
urticaria 

pigmentosa

Teleangiektatická CM zriedka zriedka
viac 

u dospelých

Pozn. TEMP – teleangiectasia macularis perstans WHO (2001) neuznáva.
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Všeobecné znaky kožných 
mastocytóz

Vzhľad a počet ložísk závisí od abnormálne-
ho počtu mastocytov v kóriu. Hyperpigmentácia 
morf je spôsobená zmnožením melanínu. Pri 
diaskopickom vyšetrení hyperpigmentácia 
pretrváva, pri niektorých nodulárnych formách 
je v centre farba nažltlá. Preto sa podľa vzhľa-
du morf používa názov „pseudoxantomatózna 
mastocytóza“ (xantelazmoidea). Darierov príznak 
je prítomný pri 90 % kožných mastocytóz. Je 
vyvolaný jemným trením ložiska, pri ktorom dôj-
de k vyplaveniu zápalových mediátorov z MCs 
a vznikne urtikariálny pomfus až pľuzgier s eryté-
mom v okolí. K tvorbe pľuzgierov dochádza naj-
častejšie v dojčeneckom a batolivom veku, kedy 
dermoepidermálne spojenie nie je také pevné a 

z MCs uvoľnená chymáza naruší jeho pevnosť. 
Na pľuzgieroch sa môžu sekundárnou infekciou 
vytvárať krusty, čo môže skresliť klinický obraz 
aj diagnózu. Svrbenie môže byť úporné, aj keď 
kožný nález tomu nezodpovedá. Miestne alebo 
celkové začervenanie trvá pri MC 30 minút, aj 
dlhšie, na rozdiel od karcinoidného syndrómu, 
kde začervenanie trvá len 10 minút.

Urticaria pigmentosa je najčastejšou formou 
kožnej mastocytózy u detí. Vyskytuje sa u dvoch 
tretín pacientov s kožnou mastocytózou až po 
desiatky. Najčastejšie sú prítomné na trupe aj 
končatinách, zriedkavejšie vo vlasatej časti na tvári 
a krku. Výnimočne ich možno pozorovať aj na 
slizniciach. Svrbenie, plastický dermografizmus, 
petechie, ekchymózy sa môžu objaviť v ložiskách, 
ale aj v nepostihnutých oblastiach kože. 

Solitárny mastocytóm je najčastejší v pr-
vých dvoch rokoch života. Môže sa vyskytovať aj 
od narodenia, zriedka sa vyskytuje v dospelosti. 
Ide o hnedočervený uzlík v priemere od 0,5 do 

4 cm v priemere. Najčastejšie je lokalizovaný na 
trupe aj končatinách. Darierov príznak je často 
prítomný až s tvorbou pľuzgierov.

Difúzna erytrodermická kožná forma 
mastocytózy patrí k najzávažnejším kožným 
formám ochorenia MC v detskom veku. Typický 
je pruritus a erytrodemia. Koža je infiltrovaná 
mastocytmi, klinicky je zhrubnutá, lichenifiko-
vaná s početnými drobnými lesklými papulami 
žltavého nádychu. Nažltlé papulky môžu pripo-
mínať vzhľad pseudoxantoma elasticum, inokedy 
vzhľad pomarančovej kôry. Farba kože môže byť 
normálna, svetločervená i hyperpigmentovaná. 
V novorodeneckom veku sa objavujú na koži 
napäté pľuzgieriky s čírou tekutinou, alebo aj 
hemoragickým obsahom, niekedy sekundárne 
infikované. Hoja sa bez jazvy. V prvých mesia-
coch života môže byť vývoj ochorenia proble-
matický, sprevádzaný orgánovými kompliká-
ciami, sepsou, krvácaním z gastrointestinálneho 
traktu, koagulopatiami, hnačkami, hypotenziou 
až šokom. Ochorenie môže do 5. roka života 
ustúpiť, ale aj pretrvávať do dospelosti. 

Teleangiectasia macularis eruptiva pers-
tans (TEMP) je zriedkavým ochorením, ktoré 
postihuje zvyčajne pacientov v dospelom veku. 
Prejavuje sa erytematóznymi makulami s telean-
giektáziami, ktoré splývajú do mapovitých ložísk, 
najmä na hrudníku aj končatinách. Na podráž-
denie reagujú edémom a pruritom. Darierov 
príznak často chýba. Histologické vyšetrenie je 
vhodné. Často je ochorenie TMEP kombinované 
so systémovou formou mastocytózy.

Systémová mastocytóza (SM) sa určuje 
na základe diagnostických kritérií, veľkých aj 
malých, tento termín sa používa pri postihnutí 

Obrázok 1. Urticaria pigmentosa (Darierov 
fenomén).

Obrázok 3. Solitárny mastocytóm.

Obrázok 2. Difúzna kožná mastocytóza (3-ročné dieťa).

Obrázok 4. Urticaria pigmentosa – makulopa-
pulózna forma.
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aspoň jedného z orgánov mastocytmi. Kožné 
prejavy môžu a nemusia byť prítomné. 

Kostné anomálie v rámci SM patria k naj-
častejším prejavom systémového ochorenia. 
U detí sa vyskytujú v 15 % a u dospelých v 60 
– 90 % (12). Prejavujú sa demineralizáciou kostí, 
osteosklerózou a fraktúrami (8). 

Druhým najčastejšie postihnutým orgánom 
je gastrointestinálny trakt (hnačky, vracanie, 
bolesti brucha, kŕče, peptický vred prejavy,  
malabsorbcie). Prejavy malabsorbcie a peptický 
vred sú častým postihnutím aj s hemorágiami 
a perforáciou (11, 12). Môže sa vyskytovať aj po-
stihnutie pečene, sleziny, žlčníka (hepatospleno-
megália a ascites sa vyskytuje u 40 % pacientov 
so systémovou mastocytózou). 

Pečeňové zlyhávanie je vzácne (pečeňové 
testy sú zvyčajne v norme), metabolický rozvrat 
je spôsobený hnačkami a vracaním. 

Hematologické odchýlky v rámci SM sú 
spojené s premalígnymi alebo malígnymi ocho-
reniami; na diagnostiku je nevyhnutná punkcia 
kostnej drene a molekulová analýza (1).

Postihnutie lymfatických uzlín nadvä-
zuje zvyčajne na hematologické komplikácie. 
Incidencia postihnutia lymfatických uzlín stúpa 
s vekom pacienta (9, 12).

Postihnutie CNS. U pacientov s mastocy-
tózou sa môže vyskytovať široká škála neuro-
psychických prejavov a môžu byť prítomné aj 
nešpecifické EEG zmeny. Príčina nie je známa, ale 
môže byť vyvolaná psychickým stresom, elek- 
trolytovým rozvratom pri tráviacich ťažkostiach 
alebo priamym efektom mediátorov mastocy-
tov. Mastocyty sa vyskytujú v ložiskách v mozgu, 
ktoré potom môžu vyvolávať vracanie, depresie 
a orgánový afektívny syndróm .

Postihnutie kardiovaskulárneho systému 
súvisí s uvoľňovaním mediátorov z mastocytov, 
čo spôsobuje tachykardiu a hypotenziu, niekedy 
sa môžu objaviť aj hypertenzné krízy. Zmnoženie 
mastocytov v srdci a okolo koronárnych artérií 
môže navodiť obraz angíny pectoris.

Diagnostika mastocytózy 
Diagnostika mastocytózy spočíva v kom-

pletnom vyšetrení pacienta. Štandardné diag-
nostické aj liečebné kritériá boli vypracované 
na základe konferencie pracovnej skupiny pre 
mastocytózy (year 2005 Working Conference on 
Mastocytosis) a zhrnuté do správy The Report of 
the European Network on Mastocytosis/Consensus 
mastocytosis 2007. 

Anamnestické údaje – zameriavame sa 
na dĺžku trvania ochorenia, faktory provokujú-
ce mediátormi, svrbenie, fyzickú námahu, stres, 

reakcie na zmenu teploty, provokáciu potravi-
novú aj liekovú, reakcie na anestéziu, bolesti 
brucha, únavu.

Fyzikálne vyšetrenie – rozsah kožného 
ochorenia podľa SCORMA index hodnotí in-
tenzitu prejavov, Darierov fenomén aj celkové 
ťažkosti (6, 7).

Typický klinický obraz a pozitívny Darierov 
fenomén sú cennými neinvazívnymi vyšetreni-
ami hlavne u malých detí. 

V diagnostike ochorenia MC pri nejasných 
prípadoch ochorenia je potrebné na potvrdenie 
diagnózy histologické vyšetrenie z kože a je-
ho zhodnotenie erudovaným histopatológom. 
Špecifickým farbením na mastocyty sú pozoro-
vané bohaté mastocytárne infiltráty s prímesou 
malého počtu lymfocytov, histiocytov a me-
lanofágov s dilatovanými kapilárami horného 
kória. Dermatoskopické vyšetrenie mastocytózy 
a sonografické vyšetrenie kože sú nápomocné 
svojimi špecifickými črtami, nepatria však k štan-
dardným vyšetreniam (9).

Ak histologický nález nesplní kritériá MC, je 
pri podozrení na systémovú formu ochorenia 
(alebo na hematologické abnormality) indiko-
vaná punkcia kostnej drene. 

Vyšetrenie hladín sérovej tryptázy je dôle-
žité pri podozrení na systémovú formu mas-
tocytózy. Hladina tryptázy u dospelých nad 
20 μg/ml patrí k diagnostickým znakom SM. 
U detí s hladinou tryptázy pod 20 μg/ml nie je 
potrebné vyšetrenie kostnej drene, iba ak by boli 
prítomné ostatné znaky suponujúce systémovú 
formu ochorenia.

Ak je u detí sérová tryptáza od 20 – 100 μg/
ml bez ostatnej symptomatológie SM, stano-
vujeme diagnózu kožnej formy mastocytózy 
bez vyšetrenia kostnej drene a sledujeme dieťa 
do puberty. Pri pretrvávaní kožných zmien aj 
po puberte je indikované vyšetrenie kostnej 
drene.

V prípade sérovej tryptázy nad 100 ng/ml 
bez ohľadu na vek je nutné vyšetrenie kostnej 
drene (12).

Pri podozrení na systémovú mastocytózu 
(SM) sú potrebné ďalšie vyšetrenia:
	� vyšetrenie vzorky tkaniva 
	 - 	 na morfológiu a počet mastocytov,
	 -	 pozitivita CD2 CD 25 v MCs,
	 -	 dôkaz tryptázy v MCs,
	 -	 dôkaz mutácie protoonkogénu c-kitgénu 
(codon 816);
	� USG brucha;
	� krvný obraz a diferenciál;
	� punkcia kostnej drene v prípadoch hepato-

splenomegálie, atypického krvného obrazu.

Príznaky, ktoré upozorňujú na možnú 
SM formu ochorenia, sú nasledovné:
	� flush (náhle začervenanie),
	� mdloba, bezvedomie;
	� kŕče alebo bolesti brucha;
	� hnačky, chronické aj náhodné; 
	� pálenie záhy;
	� nežiaduce reakcie po liekoch (kodeín, ane-

stetiká, antiflogistiká, aspirín);
	� reakcia na narkózu;
	� reakcia na i.v. podanú kontrastnú látku;
	� reakcia na uštipnutie hmyzom; 
	� anafylaktoidná reakcia;
	� bolesti v kostiach;.
	� celkové príznaky (váhový úbytok, nevoľnosť, 

únava, teploty, úporné bolesti hlavy).

Aj pri negatívnom kožnom náleze dia-
gnosticky zvažujeme SM v prípade:
	� bolestí brucha nejasnej etiológie, 
	� bolestí hlavy, 
	� flushu, 
	� svrbenia, 
	� anafylaxie, 
	� zvačšených uzlín, 
	� nejasnej endokrinopatie.

Terapia mastocytóz 
Terapia mastocytózy záleží na od typu 

ochorenia, aj rozsahu a k jednotlivým pacientom 
treba pristupovať individuálne. U väčšiny pa-
cientov s mastocytózou je liečba konzervatívna 
a symptomatická (2, 4, 6).

V rámci preventívnych postupov pri zá-
važnej kožnej forme a systémovej mastocy-
tóze odporúčame: 
	� vylúčiť alergény a provokačné faktory;

Obrázok 5. Solitárny mastocytóm
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	� vylúčiť alkohol, lieky aj potraviny s histami-
noliberáciou;

	� neodporúča sa hyposenzibilizačná liečba 
(v prípade pichnutia včelou a osou);

	� invazívne vyšetrenia hlavne u detí (stomato-
logické ošetrenie, endoskopia, intradermálne 
testy a iné);

	� očkovanie dieťaťa ak je možné v poradni 
pre rizikové deti (špeciálna ambulancia pre 
očkovanie rizikových detí v rámci regiónu – 
infektologická ambulancia); 

	� pred plánovanou anestéziou špeciálnu prípra-
vu; antihistaminiká aj prednizón v p.o. podaní 
deň pred výkonom, počas výkonu a 1 deň po 
výkone; dieťa má byť 24 hodín pred plánova-
ným výkonom hospitalizované;

	� zabezpečiť v rámci denných režimov u pa- 
cientov (detí aj adolescentov) športové ak-
tivity vykonávať pod dohľadom;

	� pacient má byť vybavený pohotovostným 
balíkom vrátane epinerínu;

	� pri ceste do zahraničia má mať informáciu 
o zdravotnom stave v cudzom jazyku.
Kožné formy MC podľa viacerých autorov 

nevyžadujú špecifickú liečbu, ale napriek tomu 
pacientov v zásade upozorňujeme na provo-
kačné faktory a ich elimináciu:
	� miestna liečba je vhodná u detí do 2 rokov 

a pri postihnutí len do 10 % kožného povr-
chu sa odporúča topický steroid v oklúzii;

	� pri postihnutí viac ako 10 % povrchu sa ste-
roid dáva na jednu tretinu povrchu po dobu 
3 – 6 týždňov,

	� ak sa kožná forma prejavuje svrbením, za-
červenaním aj edémom odporúča sa ok-
rem eliminácie provokačných faktorov začať  
celkovú liečbu H1 aj H2 blokátormi v kombi-
nácii s chromoglykátom sodným alebo bez 
neho, možné sú aj kombinácie s blokátormi 
leukotriénov. Pri závažných kožných formách 
(bulóznych) sa používa PUVA terapia, súčas-
ťou liečby bulóznych mastocytárnych zmien 
je zábrana infekcie (3, 4, 11, 12).
Terapia systémovej formy mastocytózy 

vyžaduje celkove steroidy aj interferón alfa. 
V jasných prípadoch mastocytózy v kombinácii 
s malabsorbciou je v liečbe nutný orálny pred-
nizón; pri evidentnej symptomatológii zo stra-
ny gastrointestinálneho traktu sú H2 blokátory 
prevencou hyperacidity, vhodná je kombinácia 
s chromoglykátom sodným (4).

Nové liečivá
V  liečbe systémových foriem ochorenia  

sa z poznatkov o patogenéze a molekulovej 
genetike v posledných rokoch dostávajú v rámci 
klinických štúdií do povedomia lieky – inhibítory 
tyrozínkinázy (napr. ST1571/Imatinib, Gleevec), 
ale aj iné s aktivitou proti KIT D 816V pozitív-
nym bunkám, ktoré sú zatiaľ v I/II fáze klinických 
štúdií (dasatinib, nilotinib AMNlO7, PKC4) (12). Na 
Slovensku v súčasnosti prebieha klinická štúdia 
(fáza II., dvojito zaslepená), ktorá porovnáva aj 
účinnosť masitinibu oproti placebu u pacientov  
s mastocytózou. Ďalšie inhibítory neoplastické-
ho rastu mastocytov – monoklonálne protilátky 
sú v terapii mastocytóz budúcnosťou.

Záver
Kožné formy mastocytóz v detskom veku 

môžu robiť diagnostické problémy vzhľadom 
na rôznorodosť kožných prejavov. Diferenciálne 
diagnosticky od útleho veku dieťaťa môžu byť 
mylne považované za infekt kože, (SSS syndróm, 
syphilis congenita), erythema exsudativum multi-

forme, chronickú buloźnu dermatózu, Langerhans 
cell histiocytosis, juvenilný xatogranulóm, eruptív-
ne xantómy, scabies a iné. Celkové ťažkosti spô-
sobené uvoľnením mediátorov nekorelujú vždy 
s rozsahom ochorenia. Kožné formy ochorení 
môžu prechádzať postupne do systémových 
zmien a vyžadujú dlhodobú dispenzarizáciu aj 
napriek prechodnej stabilizácii. V poslednom ob-
dobí sme aj v našich podmienkach uvítali mož-
nosť štandardného vyšetrenia hladiny tryptázy 
v sére – jedného z dôležitých diagnostických 
markerov (pracovisko ADLA – Analyticko diag-
nostické laboratórium a ambulancie v Prešove). 
Molekulové vyšetrenia aj ukazujúce sa nové lie-
čebné možnosti v podobe monoklonálnych pro-
tilátok sú novými postupmi pre závažné formy 
systémových ochorení, alebo zvláštnych foriem 
mastocytóz. Medziodborová spolupráca v dia-
gnostike, liečbe aj dispenzarizácii je nevyhnutná 
u detí rovnako ako u dospelých.
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Obrázok 6. Dermatoskopický obraz – urticaria 
pigmentosa.

Obrázok 7. Histologický obraz mastocytózy – 
zmnožené mastocyty v kóriu.

Obrázok 8. Mastocytóza CM (USG nález).
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