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Mastocytozy - komplexny pohlad na problematiku
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Mastocytoza je heterogénnym ochorenim, ktoré je charakterizované abnormdalnym zmnozenim mastocytov v kozi alebo vnutornych

organoch. Kozna forma mastocytozy, ktora postihuje najcastejsie deti, je benignym ochorenim. Systémova a progresivna forma ocho-

renia je u deti zriedkava. V¢asna diagnostika ochorenia je dolezitd. V ¢lanku je diskutovana problematika diagnostiky, etiopatogenézy,

preventivnych opatreni pre lekarov, ktori maju v starostlivosti pacienta s mastocytézou.
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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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Uvod

Mastocytozy (MC) predstavuju heterogén-
nu skupinu ochorent, ktord je charakterizovana
zmnozenim mastocytov (MCs) (12,9, 11) v réznych
orgénoch a tkanivach. Vacsina benignych foriem
mastocytéz postihuje kozu, viscerdlne postihnu-
tia su zriedkavejsie. Vzacne su pripady mastocy-
tarnej leukémie s malignym priebehom. Asi 55 %
mastocytéz zacina v detskom veku do dvoch
rokov Zivota, asi v 50 % pripadov je ochorenie zis-
tené uz v prvych 6 mesiacoch Zivota (3) av 10 %
sa objavi pred pubertou. Dal3f vrchol vyskytu
ochorenia je v tretej a Stvrtej dekade Zivota (2,
3,12). Z vrodenych koznych foriem ochorenia je
najcastejsf solitarny mastocytom (3). Familiarne
pripady su vzacne (9).

Priebeh aj prognéza mastocytarnych ocho-
reni su ovplyvnené do urcitej miery rozsahom
ochorenia orgdnov a tkaniv postihnutych zmno-
Zenim mastocytov a ich lokalizaciou. U vacsiny
pacientov s (MC) ochorenie regreduje, inokedy
ma staciondrny charakter, progreduje len vyni-
mocne. Pre pochopenie problematiky mastocy-
t6z je doleZité spoznat problematiku mastocytu,
medidtorov, ktoré s z mastocytov uvolfiované,
a terapeutické postupy, ako uvolnené mediatory
blokovat, a tak obmedzit celkové priznaky.

Funkcia mastocytov v kozi

Podla stc¢asnych poznatkov je mastocyt
(MCs) bunka pochddzajtica z kostnej drene,
ktord preukazuje aspofi ¢iastoc¢nud imunohis-
tochemicku pozitivitu a CD 34. Embryondlne
aj fetdlne postupne osidluje orgédny a tkaniva
a zrejme pod vplyvom orgdnovych stimulov

ziskava svoj konecny fenotyp (MCs). Rast a di-
ferencidcia MCs je ovplyvnovand cytokinmi.
Konecny fenotyp MCs sa lisi kvalitativnou aj
kvantitativnou vybavou a obsahom granul,
zvIast v mnoZstve a zastUpenf proteoglyka-
nov, ktoré podmieniuju histologicky meta-
chromatické sfarbenie granul. MCs véziva a
dermis obsahuju hlavne heparin, slizni¢né MCs
hlavne chondroitinsulfat. Kozné MCs obsahu-
ju neutrdlne protedzy chymazu a tryptazu, iné
MCs len tryptdzu. Kozné MCs uvoliiuju svoje
mediatory pri 30 °C; tkanivové a slizni¢né MCs
pri 37 °C. Mastocyty maju na svojom povr-
chu vézobné miesta pre Fc casti molekuly
IgE. Kozné MCs sa lisia skladbou granul aj
ultrastrukturdlne. Kozné MCs (velkost granul
20 — 30 um) preukazuju prevazne jemnu sie-
tovitd substruktlru s malym mnoZstvom
krystaloidnych struktdr a malym zastupenim
membranovych aj tubularnych struktdr na
svojej periférii. Stimulacia MCs (termicka, me-
chanicka, IgE, imunitnd) vedie k degranuldcii
MCs a uvolneniu enzymov, histaminu a niek-
torych dalich mediatorov, ¢o mé za nasledok
lokaInu alebo celkovu reakciu az najzévaznej-
Siu (@nafylolaktoidného typu).

Etioldgia

Pri vac¢sine mastocytarnych ochoreni su
klinické prejavy bez vyraznejsej tendencie
k progresii. Histologické nédlezy zmnozenia
mastocytov v inak typickej lokalizacii vedu
k zéveru, Zze zmnoZenie je hyperplastickou
odpovedou MCs na abnormalne stimuly a ze
nejde o skuto¢nu neoplaziu. Pri¢iny abnor-
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malnej stimulacie proliferacie MCs nie su
objasnené. Vo zvysenej koncentracii bol pri
koznych forméch MC zisteny rastovy faktor
mastocytov, ktory je produkovany keratino-
cytmi a fibroblastami — takzvany mast cell
growth factor/stem cell factor (MGF/SCF) (4, 2,
7). Tento stimuluje proliferdciu melanocytov
a spoésobuje zvysenu tvorbu melaninového
pigmentu in vitro. Abnormalna tvorba MGF
moze vysvetlit zmnozenie MCs aj abnormalnu
pigmentdciu koznych |ézif pri mastocytarnych
ochoreniach. V patogenéze MC sa mézu uplat-
nit aj iné mechanizmy, ako je nervovy rastovy
faktor 4NGF) a interleukiny (IL 3, IL 4, IL 10).
U niektorych pacientov je dokdzana c-kit mu-
tacia protoonkogénu, u dospelych D816 c-kit
mutacia, ktord je zodpovedna za proliferaciu

Tabulka 1. Mediitory mastocytov — rozdelenie.

1. Mediatory sekrecnych granul

B histamin

B proteoglykany — heparin a chondrosulfat

W neutrdlne (sérové) protedzy: tryptaza, chymaza,
katepsin G, karboxypeptidaza

B kyslé hydroxyldzy — beta hexosamidéza,
beta-N-acetyl-D-glukozaminiddza,
glukuronidaza, arylsulfatdza

Ostatné mediatory

2. Lipidové mediatory

B leukotriény
| faktor aktivujuci dosticky (PAF)
m prostaglandiny (D2)

3. Cytokiny (chemokiny)

m tumor necrosis alfa (TNF alfa)
B chemotakticky faktor pre eozinofily a leukocyty
M interleukiny 4,5,6 a 8
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MCs; ide sa o genetické odchylky, ktoré sa
viazu na jednotlivé klinické prejavy a vyzaduju
molekulovi genetickd analyzu pre koreldciu
genotypu a fenotypu (1, 13).

Prvy zmediatorov je histamin. K jeho uvolne-
niu dochadza o 30 — 45 sekdnd po stimuldcii.
Ucinok v kozi mozno dokazat o 1 — 5 minut.
Vazodilatacia sa prejavi edémom a erytémom,
ktoré sa moézu $irit do okolia. Histamin vyvolad
pruritus a moéze viest k dalsej degranulacii MCs
a uvolnenim aj inych medidtorov. V inych or-
ganoch vyvola histamin bronchokonstrikciu,
vazodilataciu, zvysenu sekréciu HCl v zaludku
a spazmy v réznych oblastiach gastrointestinal-
neho traktu. Histamin ma vplyv na funkciu celého
radu leukocytov a lymfocytov, vratane tvorby
protildtok, uvolnenia cytokinov a lyzozomalnych
enzymov a ovplyvnenia granulocytarnej migra-
cie. Neutrdlne protedzy moézu ovplyvnovat koagu-
laciu, vaskuldrny tonus, bronchy a nervovy systém.
MbZu ovplyvhovat aj tvorbu kininov (2, 9, 5).

Tryptdza MCs mbze spdsobovat inhibiciu
koaguldcie a navodzuje bronchokonstrikciu.

Chymdza je tvorend ludskym MCs. M4 anti-
koagula¢né vlastnosti, degraduje proteiny a neu-
ropeptidy v koZi (napriklad adrenalin). V koZi sa
chymadza viaZe prostrednictvom heparansulfatu
a je lokalizovand v oblasti dermoepidermalnej
junkcie, kde moze vyvolat vznik pomfu az pluz-
giera kotvovych fibril (Darierov znak). Chyméza
sama o sebe mdZe aktivoat MCs a spdsobovat
erytém po injekcii do koZe 0 10 — 15 minudt po
aplikacii.

Prostaglandin PGD2 sp&sobuje broncho-
konstrikciu, vazokonstrikciu a zmeny perme-
ability ciev, vyvolava pruritus a bolest. PGD2
v kombin&cii s histaminom zvysuje sekréciu
nosovej a bronchialnej sliznice a spdsobuje
hypotenziu.

Tabulka 2. Kritérid pre SM mastocytosis.

Velké kritérium — multifokdlne agregéty masto-
cytov MCs v kostnej dreni alebo v extrakutdnnych
orgénoch (viac ako 15 MCs)

Malé kritéria

1. hladina tryptézy viac ako 20 ng/ml - neplati pre
deti do |5 rokov a pacientov s AHNMD typom
mastocytozy

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

3. dokaz c-kit mutacie kodonu 816 z kostnej drene
alebo organov

4. CD117 c-kit receptor pozitivne bunky, ktoré su
pozitivne aj na CD2 alebo CD 25

Skupina leukotriénov a ich metabolity su
zodpovedné za miestnu vazokonstrikciu arteriol
a v dalSom slede za narast permeability venul.
Mozu prispiet k spazmu korondrnych artéri
a stazenému expiriu.

Subor cytokinov sa velmi podoba na su-
bor, ktory vytvéaraju pomocné T-lymfocyty ty-
pu Th2. V mastocytoch bol dokdzany TNF alfa
a interleukin 4 a 8 . Okrem stimulécie vyvolanej
antigénom su dnes znédme moznosti degranu-
lacie mastocytov U¢inkom pseudoalergickych
aktivatorov, takzvanych liberdtorov histaminu.
V oboch pripadoch vznika klinicky obraz reakcie
bezprostredného typu od akutnej urtikarie az po
anafylakticky Sok.

Klinicky vyznamné degranulatory mas-
tocytu:

B imunitne podmienené podnety IgE;

B anafylatoxiny v rdmci aktivacie komplemen-
tu (C3A C4A C5A);

m fyzikdlne podnety - teplo, tlak, chlad, trenie,
sinenie, fyzickd ndmaha;

B Dbakteridlne toxiny — infekéné ochorenia;

jedy — hadi, hymenoptera;
B biologické polypeptidy — uvolfiované z pasom-
nice, meduzy, raka, Ustrice, morskych plodov;

Tabulka 4. Klasifikdcia CM - koznych mastocytdz na zdklade klinického obrazu podla Valenta

(2006) a Hartmana (2002).

Typ Prevalencia Vek Remisia SM Poznamka
bully,
Difizna CM zriedkava dojcatad 3.-5.rok 0 krvacavé
generalizované
Nodulézna Casta pred 3.rokom  do puberty 0 maly pocet
uzlov
Makulopapuléza najcastejsia
2) velkeé papul dojats 50%do urticaria
papuly ) puberty pigmentosa
b) stredne }/ellke deti 3] dospelf riedka meked}/ ‘urtlcana
a drobny vysev u dospelych pigmentosa
Teleangiektatickd CM zriedka zriedka viac ,
u dospelych

Pozn. TEMP - teleangiectasia macularis perstans WHO (2001) neuzndva.
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Tabulka 3. WHO klasifikdcia mastocytdz z roku
2003 (6).

1. CM - Kozné mastocytéza
B mastocytém koze
B makulopapulézna CM
m difuzna CM

2.ISM - Indolentné systémova mastocytéza
m tlejuca SM
B izolovand SM postihujuca kostnu drer

3.SM - AHMND - Systémova s hematologic-
kym ochorenim nevyvolavajuca prolifera-
ciu MCs

4.ASM - Agresivna SM

5. MCL - MC leukémia
m typickd MCL
m aleukemickd MCL

6. MCS - MC sarkém

7. Extrakutanny mastocytom

B potraviny a aditiva v potravinach;

alkohol a koreniny — pikantné, stiplavé;

m lieky — kyselina acetylsalicylova, morfin,
kodein (kvapky proti kaslu), chinidin, niek-
toré lokdlne anestetikd — lidokain, tetra-

kain, prokain a iné niektoré celkové anes-
tetikd a jod obsahujuce latky, kontrastné
latky, polymyxin, amfotericin B, skopola-
min, galamin, dekameténium, polyméry
(dextran), bielkovinné derivaty, rezerpin
aing

B emociondlny stres — plac dietata.

Klasifikacia mastocytoz

Aj ked doteraz bolo zndmych viac klasi-
fikacii mastocytdz podla progndzy, specific-
kého orgdnového postihnutia a klinickych
prejavoy, v sucasnosti je vo vieobecnosti
pouzivana klasifikacia WHO (World Health
Organisation), ktora deli mastocytoZy na tri
velké skupiny:

B koznu formu mastocytdzy (CM);
B systémovu mastocytdzu (SM);
B extrakutdnny mastocytém.

V detskom veku je najcastejsia kozna
forma mastocytozy, systémové postihnutia
su zriedkavejsie. KoZzna forma ochorenia je
zvycajne benignym ochorenim. Diagnostické
kritéria pre diferencovanie koznej a systé-
movej mastocytdzy zahfnaju velké a malé
kritérid. Pre systémovt formu mastocytézy
musia byt pritomné 3 malé z kritérii, alebo
1 velké a sticasne 1 malé kritérium (6, 10, 11,
12) (tabulka 1). V tabulke 2 je WHO klasifikacia
mastocytdz z roku 2003 a tabulka 3 uvadza
klasifikaciu CM — koznych mastocytdz na za-
klade klinického obrazu podla Valenta (2006)
a Hartmana (2002).
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Obrdzok 1. Urticaria pigmentosa (Darierov
fenomén).

Obrdzok 3. Solitarny mastocytém.

Vseobecné znaky koznych
mastocytoz
Vzhlad a pocet lozisk zavisi od abnormaline-

ho poctu mastocytov v kériu. Hyperpigmentécia
morf je spdsobend zmnozenim melaninu. Pri
diaskopickom vysetreni hyperpigmentacia
pretrvava, pri niektorych noduldrnych formach
je v centre farba nazltld. Preto sa podla vzhla-
du morf pouZziva ndzov ,pseudoxantomatézna
mastocytoza" (xantelazmoidea). Darierov priznak
je pritomny pri 90 % koznych mastocytéz. Je
vyvolany jemnym trenim loZiska, pri ktorom doj-
de k vyplaveniu zapalovych medidtorov z MCs
a vznikne urtikaridlny pomfus az pluzgier s eryté-
mom v okoli. K tvorbe pluzgierov dochédza naj-
Castejsie v dojceneckom a batolivom veku, kedy
dermoepidermalne spojenie nie je také pevné a

Obrdzok 2. Difuzna koznd mastocytdza (3-ro¢né dieta).

Obrdzok 4. Urticaria pigmentosa — makulopa-

pulézna forma.

z MCs uvolnend chyméza narusi jeho pevnost.

Na pluzgieroch sa mézu sekundéarnou infekciou
vytvarat krusty, ¢o moze skreslit klinicky obraz

aj diagndzu. Svrbenie méze byt Uporné, aj ked

kozny nélez tomu nezodpoveda. Miestne alebo
celkové zacervenanie trva pri MC 30 minut, aj
dlhsie, na rozdiel od karcinoidného syndrému,
kde zaCervenanie trva len 10 minut.

Urticaria pigmentosa je najcastejsou formou
koznej mastocytdzy u detf. Viyskytuje sa u dvoch
tretin pacientov s koznou mastocytézou az po
desiatky. Najcastejsie su pritomné na trupe aj
koncatinach, zriedkavejie vo vlasatej ¢asti na tvari
a krku. Vynimoc¢ne ich mozno pozorovat aj na
slizniciach. Svrbenie, plasticky dermografizmus,
petechie, ekchymdzy sa méZu objavit v loZiskach,
ale aj v nepostihnutych oblastiach koze.

Solitdrny mastocytém je najcastejsi v pr-
vych dvoch rokoch Zivota. Méze sa vyskytovat aj
od narodenia, zriedka sa vyskytuje v dospelosti.
Ide o hnedocerveny uzlik v priemere od 0,5 do
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4 cm v priemere. Najcastejsie je lokalizovany na
trupe aj koncatinach. Darierov priznak je ¢asto
pritomny az s tvorbou pluzgierov.

Difuzna erytrodermickd koZnd forma
mastocytézy patri k najzévaznejsim koznym
formam ochorenia MC v detskom veku. Typicky
je pruritus a erytrodemia. KoZa je infiltrovana
mastocytmi, klinicky je zhrubnut, lichenifiko-
vana s pocetnymi drobnymi lesklymi papulami
ZItavého nadychu. NaZltlé papulky mézu pripo-
minat vzhlad pseudoxantoma elasticum, inokedy
vzhlad pomarancovej kory. Farba koze méze byt
normdlna, svetlocervend i hyperpigmentovana.
V novorodeneckom veku sa objavuju na koZi
napaté pluzgieriky s ¢irou tekutinou, alebo aj
hemoragickym obsahom, niekedy sekundarne
infikované. Hoja sa bez jazvy. V prvych mesia-
coch Zivota moéze byt vyvoj ochorenia proble-
maticky, sprevadzany orgdnovymi komplika-
ciami, sepsou, krvacanim z gastrointestinalneho
traktu, koagulopatiami, hnackami, hypotenziou
az Sokom. Ochorenie méze do 5. roka zivota
ustupit, ale aj pretrvévat do dospelosti.

Teleangiectasia macularis eruptiva pers-
tans (TEMP) je zriedkavym ochorenim, ktoré
postihuje zvycajne pacientov v dospelom veku.
Prejavuje sa erytematéznymi makulami s telean-
giektaziami, ktoré splyvaju do mapovitych lozisk,
najmd na hrudniku aj koncatinach. Na podraz-
denie reaguju edémom a pruritom. Darierov
priznak ¢asto chyba. Histologické vysetrenie je
vhodné. Casto je ochorenie TMEP kombinované
S0 systémovou formou mastocytézy.

Systémovd mastocytoza (SM) sa urCuje
na zdklade diagnostickych kritérii, velkych aj
malych, tento termin sa pouziva pri postihnutf



aspon jedného z orgdnov mastocytmi. KoZné
prejavy mozu a nemusia byt pritomné.

Kostné anomdlie v ramci SM patria k naj-
¢astejsim prejavom systémového ochorenia.
U deti sa vyskytuju v 15 % a u dospelych v 60
—90 % (12). Prejavuju sa demineralizaciou kosti,
osteosklerézou a frakturami (8).

Druhym najcastejsie postihnutym orgdnom
je gastrointestindlny trakt (hnacky, vracanie,
bolesti brucha, kice, pepticky vred prejavy,
malabsorbcie). Prejavy malabsorbcie a pepticky
vred su Castym postihnutim aj s hemoragiami
a perforaciou (11, 12). Moze sa vyskytovat aj po-
stihnutie pecene, sleziny, ZI¢nika (hepatospleno-
megalia a ascites sa vyskytuje u 40 % pacientov
SO systémovou mastocytdzou).

Peceriové zlyhdvanie je vzécne (pecenové
testy su zvycajne v norme), metabolicky rozvrat
je spésobeny hnackami a vracanim.

Hematologické odchylky v ramci SM su
spojené s premalignymi alebo malignymi ocho-
reniami; na diagnostiku je nevyhnutnd punkcia
kostnej drene a molekulova analyza (1).

Postihnutie lymfatickych uzlin nadva-
zuje zvycajne na hematologické komplikacie.
Incidencia postihnutia lymfatickych uzlin stipa
s vekom pacienta (9, 12).

Postihnutie CNS. U pacientov s mastocy-
tézou sa moze vyskytovat Sirokd skéla neuro-
psychickych prejavov a mézu byt pritomné aj
nespecifické EEG zmeny. Pri¢ina nie je zndma, ale
moZe byt vyvolana psychickym stresom, elek-
trolytovym rozvratom pri trdviacich tazkostiach
alebo priamym efektom medidtorov mastocy-
tov. Mastocyty sa vyskytuju v loziskach v mozgu,
ktoré potom mozu vyvolédvat vracanie, depresie
a orgdnovy afektivny syndrom .

Postihnutie kardiovaskuldrneho systému
suvisf s uvolfiovanim medidtorov z mastocytov,
¢o sposobuje tachykardiu a hypotenziu, niekedy
sa mdzu objavit aj hypertenzné krizy. Zmnozenie
mastocytov v srdci a okolo korondrnych artérif
mébZe navodit obraz anginy pectoris.

Diagnostika mastocytézy

Diagnostika mastocytézy spociva v kom-
pletnom vysetrenf pacienta. Standardné diag-
nostické aj liecebné kritéria boli vypracované
na zaklade konferencie pracovnej skupiny pre
mastocytozy (year 2005 Working Conference on
Mastocytosis) a zhrnuté do spravy The Report of
the European Network on Mastocytosis/Consensus
mastocytosis 2007.

Anamnestické udaje — zameriavame sa
na dlzku trvania ochorenia, faktory provokuju-
ce medidtormi, svrbenie, fyzickd namahu, stres,

reakcie na zmenu teploty, provokaciu potravi-
novu aj liekovu, reakcie na anestéziu, bolesti
brucha, Unavu.

Fyzikdlne vysetrenie — rozsah kozného
ochorenia podla SCORMA index hodnoti in-
tenzitu prejavov, Darierov fenomén aj celkové
tazkosti (6, 7).

Typicky klinicky obraz a pozitivny Darierov
fenomén su cennymi neinvazivnymi vysetreni-
ami hlavne u malych deti.

V diagnostike ochorenia MC pri nejasnych
pripadoch ochorenia je potrebné na potvrdenie
diagnozy histologické vysetrenie z koze a je-
ho zhodnotenie erudovanym histopatoldgom.
Specifickym farbenim na mastocyty st pozoro-
vané bohaté mastocytarne infiltrty s primesou
malého poctu lymfocytov, histiocytov a me-
lanofagov s dilatovanymi kapildrami horného
koria. Dermatoskopické vysetrenie mastocytdzy
a sonografické vysetrenie koze su ndpomocné
svojimi Specifickymi ¢rtami, nepatria viak k Stan-
dardnym vysetreniam (9).

Ak histologicky nélez nesplnf kritérid MC, je
pri podozreni na systémovu formu ochorenia
(alebo na hematologické abnormality) indiko-
vana punkcia kostnej drene.

Vysetrenie hladin sérovej tryptdzy je déle-
Zité pri podozreni na systémovi formu mas-
tocytozy. Hladina tryptazy u dospelych nad
20 ug/ml patri k diagnostickym znakom SM.
U deti s hladinou tryptdzy pod 20 ug/ml nie je
potrebné vysetrenie kostnej drene, iba ak by boli
pritomné ostatné znaky suponujuce systémovu
formu ochorenia.

Ak je u deti sérové tryptaza od 20 — 100 pg/
ml bez ostatnej symptomatoldgie SM, stano-
vujeme diagnézu koznej formy mastocytdzy
bez vysetrenia kostnej drene a sledujeme dieta
do puberty. Pri pretrvavani koZznych zmien aj
po puberte je indikované vysetrenie kostnej
drene.

V pripade sérovej tryptazy nad 100 ng/ml
bez ohladu na vek je nutné vysetrenie kostnej
drene (12).

Pripodozreni na systémovi mastocytézu
(SM) st potrebné dalsie vysetrenia:

B vysetrenie vzorky tkaniva

- na morfoldgiu a pocet mastocytov,

- pozitivita CD2 CD 25 v MCs,

- dokaz tryptazy v MCs,

- doékaz mutdcie protoonkogénu c-kitgénu
(codon 816);

B USG bruchg;

B krvny obraz a diferencidl;

B punkcia kostnej drene v pripadoch hepato-
splenomegadlie, atypického krvného obrazu.

Prehladové ¢ldnky

Obrdzok 5. Solitdrny mastocytom

Priznaky, ktoré upozorfiuji na moznu
SM formu ochorenia, st nasledovné:
flush (nahle zacervenanie),
mdloba, bezvedomie;
krce alebo bolesti brucha;
hnacky, chronické aj nahodné;
pélenie zahy;
neziaduce reakcie po liekoch (kodein, ane-
stetikd, antiflogistika, aspirin);
reakcia na narkozu;
reakcia na iv. podanu kontrastnu latku;
reakcia na ustipnutie hmyzom;

anafylaktoidna reakcia;
bolesti v kostiach;.

celkové priznaky (vdhovy ubytok, nevolnost,
Unava, teploty, Uporné bolesti hlavy).

Aj pri negativnom koznom naleze dia-
gnosticky zvazujeme SM v pripade:
bolestf brucha nejasnej etiolégie,
bolestf hlavy,
flushu,
svrbenia,
anafylaxie,
zvacsenych uzlin,
nejasnej endokrinopatie.

Terapia mastocytoéz

Terapia mastocytozy zalezi na od typu
ochorenia, aj rozsahu a k jednotlivym pacientom
treba pristupovat individuédlne. U vacsiny pa-
cientov s mastocytézou je lie¢ba konzervativna
a symptomaticka (2, 4, 6).

V ramci preventivnych postupov pri za-
vaznej koznej forme a systémovej mastocy-
téze odporucame:

B vylucit alergény a provokacné faktory;
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Prehladoveé cldnky

Obrdzok 6. Dermatoskopicky obraz — urticaria
pigmentosa.

Obrdzok 7. Histologicky obraz mastocytézy —
zmnozené mastocyty v koriu.

B vylucit alkohol, lieky aj potraviny s histami-
noliberaciou;

B neodporuca sa hyposenzibiliza¢na liecba
(v pripade pichnutia vcelou a osou);

B invazivne vysetrenia hlavne u detf (stomato-

logické osetrenie, endoskopia, intradermalne
testy ainé);

B ockovanie dietata ak je mozné v poradni
pre rizikové deti (Specidlna ambulancia pre
ockovanie rizikovych detfv rdmci regionu —
infektologickd ambulancia);

B pred pldnovanou anestéziou Specialnu pripra-
vu; antihistaminika aj prednizén v p.o. podanf
der pred vykonom, pocas vykonu a 1 der po
vykone; dieta mé byt 24 hodin pred planova-
nym vykonom hospitalizované;

B zabezpecit v ramci dennych rezimov u pa-
cientov (deti aj adolescentov) Sportové ak-
tivity vykondvat pod dohladom;

B pacient ma byt vybaveny pohotovostnym
balikom vratane epinerinu;

B pri ceste do zahranic¢ia ma mat informaciu
o zdravotnom stave v cudzom jazyku.
Kozné formy MC podla viacerych autorov

nevyzaduju specificku liecbu, ale napriek tomu

pacientov v zésade upozornujeme na provo-
kacné faktory a ich elimindciu:

B miestna liecba je vhodnd u deti do 2 rokov
a pri postihnuti len do 10 % kozného povr-
chu sa odporuca topicky steroid v okluzii;

B pripostihnutfviac ako 10 % povrchu sa ste-
roid ddva na jednu tretinu povrchu po dobu
3 -6 tyzdnov,

B ak sa koznd forma prejavuje svrbenim, za-
¢ervenanim aj edémom odporuca sa ok-
rem elimindcie provokacnych faktorov zacat
celkovu lie¢bu H1 aj H2 blokdtormi v kombi-
nacii s chromoglykdtom sodnym alebo bez
neho, mozné su aj kombindcie s blokatormi
leukotriénov. Pri zadvaznych koznych forméach
(buldznych) sa pouziva PUVA terapia, sui¢as-
tou lie¢by buldznych mastocytarnych zmien
je zabrana infekcie (3,4, 11, 12).

Terapia systémovej formy mastocytozy
vyzaduje celkove steroidy aj interferdn alfa.
V jasnych pripadoch mastocytézy v kombindcii
s malabsorbciou je v lie¢be nutny ordlny pred-
nizén; pri evidentnej symptomatoldgii zo stra-
ny gastrointestindlneho traktu su H2 blokatory
prevencou hyperacidity, vhodna je kombinacia
s chromoglykadtom sodnym (4).

Nové lieciva

V lie¢be systémovych foriem ochorenia
sa z poznatkov o patogenéze a molekulovej
genetike v poslednych rokoch dostavaju v ramci
klinickych studif do povedomia lieky — inhibitory
tyrozinkindzy (napr. ST1571/Imatinib, Gleeved),
ale aj iné s aktivitou proti KIT D 816V pozitiv-
nym bunkdm, ktoré su zatial v I/1l faze klinickych
studif (dasatinib, nilotinib AMNIO7, PKC4) (12). Na
Slovensku v sucasnosti prebieha klinicka studia
(faza Il dvojito zaslepenad), ktord porovnava aj
Uc¢innost masitinibu oproti placebu u pacientov
s mastocytézou. Dalsie inhibitory neoplastické-
ho rastu mastocytov — monoklonalne protilatky
sUl v terapii mastocytéz buddcnostou.

Zaver

Kozné formy mastocytéz v detskom veku
moézu robit diagnostické problémy vzhladom
na réznorodost koznych prejavov. Diferencidlne
diagnosticky od utleho veku dietata mézu byt
mylne povazované za infekt koze, (SSS syndrém,
syphilis congenita), erythema exsudativum multi-
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forme, chronickd buloznu dermatézu, Langerhans
cell histiocytosis, juvenilny xatogranulém, eruptiv-
ne xantémy, scabies a iné. Celkové tazkosti spo-
sobené uvolnenim medidtorov nekoreluju vzdy
s rozsahom ochorenia. Kozné formy ochorenf
mézu prechddzat postupne do systémovych
zmien a vyZaduju dlhodobu dispenzarizaciu aj
napriek prechodnej stabilizacii. V poslednom ob-
dobfi sme aj v nasich podmienkach uvitali moz-
nost standardného vysetrenia hladiny tryptézy
v sére — jedného z dolezitych diagnostickych
markerov (pracovisko ADLA — Analyticko diag-
nostické laboratérium a ambulancie v Predove).
Molekulové vysetrenia aj ukazujuce sa nové lie-
¢ebné moznosti v podobe monoklonélnych pro-
tildtok si novymi postupmi pre zdvazné formy
systémovych ochorenti, alebo zvlastnych foriem
mastocytdz. Medziodborova spolupraca v dia-
gnostike, lie¢be aj dispenzarizacii je nevyhnutna
u deti rovnako ako u dospelych.
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