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Streszczenie

Mastocytozy sa heterogenna grupa chordb, cechujaca sie rozrostem i nagromadzeniem komérek tucznych (masto-
cytéw) w skorze, rzadziej w narzadach wewnetrznych, uktadzie kostnym i krwiotwdrczym. Przebieg kliniczny zalezy
od wieku chorego, postaci choroby, zajecia narzagdéw wewnetrznych, a takze choréb wspétistniejacych. Wyr6znia sie
wiele typdw mastocytozy, z ktérych najtagodniejsze — postacie skérne — rozwijajg sie gtéwnie u dzieci, natomiast
u dorostych zmiany znacznie czesciej obejmuja narzady wewnetrzne. Postacie dzieciece (pokrzywka barwnikowa, jej
odmiana pecherzowa, uogélniona mastocytoza skérna, mastocytoma) ulegaja najczesciej samoistnej remisji, rzad-
ko obserwuje sie przypadki utrzymywania sie zmian do okresu dorostosci oraz przejscie w chorobe uktadowa.

W artykule zaprezentowano trzy przypadki dzieci ze zdiagnozowang skérng postacig mastocytozy: 14-miesigcznej
i 13-letniej dziewczynki oraz 3,5-letniego chtopca. U wszystkich dzieci zmiany o charakterze grudkowo-obrzekowo-
-pecherzowym pojawity sie w pierwszym roku zycia. U pacjentek stwierdzono wybitnie dodatni objaw Dariera, nato-
miast u chtopca objaw ten byt stabo wyrazony. Wyniki badan: przedmiotowego, laboratoryjnych oraz ultrasonogra-
ficznego jamy brzusznej, u wszystkich pacjentéw nie wykazaty istotnych odchyleri od normy. Ze wzgledu na brak
wskazan klinicznych i diagnostycznych w zadnym z przypadkéw nie przeprowadzono biopsji szpiku kostnego. Na
podstawie obrazu klinicznego oraz wynikéw badan laboratoryjnych u dzieci rozpoznano mastocytoze skérng o typie
pokrzywki barwnikowej. Obecnie pacjenci sa leczeni preparatami przeciwhistaminowymi oraz okresowo miejscowy-
mi preparatami glikokortykosteroidowymi. Pozostajg pod statg opieka Przyklinicznej Poradni Dermatologiczne;.

Stowa kluczowe: mastocytoza, pokrzywka barwnikowa, etiopatogeneza, diagnostyka, leczenie.

Abstract

Mastocytoses consist of heterogenic entities which are characterized by increased mast cell proliferation within
skin, more seldom in internal organs and skeletal and haematopoietic systems. Clinical course of the disease depends
on the patient’s age, type of mastocytosis, internal organs’ involvement, concomitant diseases as well as on per-
sonal response to the applied treatment. Multiple forms of mastocytoses can be distinguished and cutaneous mas-
tocytoses (i.e. urticaria pigmentosa sometimes with blister formation, generalized skin mastocytosis, mastocytoma),
of usually slight course, are observed mainly among children, while systemic mastocytoses occur especially in adults.
In children spontaneous remission of the disease is often observed; very rarely lesions may persist till adulthood or
systemic mastocytosis may develop.

Three cases of children with diagnosed cutaneous mastocytoses are presented: a 14-month and 13-year-old girl and
a 3.5-year-old boy. All the presented patients developed infiltrative and blistering skin lesions in the first year of life.
Clinical investigation revealed strongly positive Darier’s sign in the girls, while in the boy it was hardly seen. Physical
and abdominal ultrasound examination as well as laboratory tests showed no abnormalities; thus there were no
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clinical indications for bone marrow biopsy. Based on clinical picture and laboratory test results a diagnosis of skin
mastocytosis (urticaria pigmentosa) was established in the presented cases. Currently the patients are being treat-
ed with oral antihistaminic agents, periodically with topical glucocorticosteroids, and are being followed up in the
Outpatient Department of Dermatology in the Medical University of Lodz.

Key words: mastocytosis, urticaria pigmentosa, aetiopathogenesis, diagnosis, treatment.

Wstep

Mastocytozy stanowia heterogenna grupe choréb,
cechujaca sie rozrostem i nagromadzeniem komaérek
tucznych (mastocytéw) w skérze, rzadziej w narzadach
wewnetrznych, uktadzie kostnym i krwiotworczym
[1-5]. Zalicza sie je do rzadko wystepujacych jednostek
chorobowych, a ich rozpowszechnienie ocenia sie na ok.
6,7/10° mieszkancow [6, 7]. Wsrdd czynnikow etiopa-
togenetycznych wymienia sie nieprawidtowa funkcje
czynnika wzrostowego komaérek pnia (stem cell factor
— SCF) i przezbtonowego receptora o aktywnosci kina-
zy tyrozynowej KIT [7]. Na podstawie przeprowadzonych
badan wykazano, ze w mastocytozach wystepujacych
u ludzi dorostych, w ktérych dochodzi do zajecia narza-
déw wewnetrznych, najczesciej stwierdza sie mutacje
D816V w egzonie 17 genu KIT [1, 4, 5, 7], natomiast w po-
staciach dzieciecych obserwuje sie gtéwnie mutacje
GIn-839-Lyc oraz M541L w obrebie tego samego genu
[2, 8, 9]. Powyzsze zaburzenia prowadza do konstytu-
tywnej aktywacji receptora, niezaleznie od obecnosci
liganda SCF, co w konsekwencji wptywa na wzmozong
proliferacje mastocytéw. W postaciach systemowych
mastocytoz wykazano takze nieprawidtowga ekspresje
czasteczki CD2 obecnej na komérkach tucznych, ktéra
—taczac sie ze swoistym ligandem CD28 (LFA-3), takze
zlokalizowanym na powierzchni mastocytéw — powo-
duje powstawanie wielu potaczeh miedzykomaérkowych
i tworzenie naciekow [1, 10].

Aktywacja komérek tucznych prowadzi do wyrzutu
preformowanych i magazynowanych w ziarnistosciach
mediatordéw, takich jak histaminy, serotoniny, czynnikéw
chemotaktycznych dla neutrofiléw i eozynofilow, licznych
enzymoéw (tryptazy, chymotryptazy, katepsyny G, elasta-
zy, dysmutazy nadtlenkowej), proteoglikanéw (heparyny,
siarczanu chondroityny) oraz wytwarzanych de novo me-
tabolitow kwasu arachidonowego, do ktérych naleza m.in.
leukotrieny LTB4, LTC4, LTE4, tromboksan, prostaglandy-
ny PGE2, PGD2 oraz czynnik aktywujgcy ptytki [2]. Akty-
watorami komoérek tucznych moga by¢ powszechne
alergeny pokarmowe czy wziewne, jady owadow btonko-
skrzydtych, leki, takie jak niesteroidowe leki przeciwza-
palne, niektore srodki znieczulajace, antybiotyki, opioidy
oraz czynniki fizyczne (stres, wysoka lub niska tempera-
tura) [4, 7). Mozliwos¢ aktywacji komorek tucznych przez
tak wiele powszechnie wystepujacych czynnikow sprawia,
ze mastocytozy, szczegélnie uktadowe, sg chorobami
o ciezkim i nieprzewidywalnym przebiegu, potencjalnie
zagrazajgcymi zyciu, dlatego konieczna jest edukacja pa-
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cjentéw majaca na celu unikanie czynnikéw powoduja-
cych wyrzut mediatorow.

Klasyfikacja mastocytoz zaproponowana przez Valent
i wsp. [10] uwzglednia wystepowanie postaci skornych
(cutaneous masocytoses — CM) oraz uktadowych (syste-
mic mastocytoses — SM). Do postaci skornych zalicza sie
pokrzywke barwnikowa (urticaria pigmentosa — UP), na-
zywana réwniez plamisto-grudkowa skérng mastocytoza
(maculopapular cutaneous mastocytosis — MPCM), uogdl-
niong skérng mastocytoze (diffuse cutaneous mastocy-
tosis — DCM), mastocytome (mastocytoma of the skin)
oraz teleangiektazje plamista wysiewng trwata (telean-
giectasia macularis eruptiva perstans — TMEP). Skorne po-
stacie mastocytoz wystepuja 2-krotnie czesciej u dzieci
niz dorostych [3].

Ze wzgledu na stosunkowo rzadkie wystepowanie
tych jednostek chorobowych, a takze problemy diagno-
styczne, autorzy w niniejszym artykule przedstawiaja trzy
przypadki CM u dzieci o réznorodnym obrazie klinicznym
i przebiegu. Wszystkie dzieci sa leczone w Poradni Przy-
klinicznej Kliniki Dermatologii i Wenerologii Uniwersyte-
tu Medycznego w todzi.

Opisy przypadkéw

Przypadek 1.

Pacjentka, lat 13, zgtosita sie do poradni w 2003 .
z powodu wystepujacych od 1. roku zycia wielu plam
i grudek barwy brunatnej, zlokalizowanych na skérze
czota, szyi, za uszami oraz na tutowiu. Dodatkowo,
w obrebie prawej okolicy nadobojczykowej obserwo-
wano czerwonobrunatny guz o Srednicy 2 cm (ryc. 1.).
Za pomoca badania przedmiotowego stwierdzono wy-
bitnie dodatni objaw Dariera. Obwodowe wezty chton-
ne dostepne badaniem fizykalnym byty niepowiekszo-
ne. W badaniach laboratoryjnych (morfologia, proby
watrobowe, fosfataza alkaliczna, tryptaza mastocytar-
na) nie odnotowano odchylen od stanu prawidtowego.
Podobnie nie wykazano zadnych nieprawidtowosci
w badaniach obrazowych [rentgenograficznym (RTG)
klatki piersiowej, ultrasonograficznym (USG) jamy
brzusznej]. Ze wzgledu na brak wskazan nie wykonano
biopsji szpiku kostnego. Ze zmiany chorobowej na skoé-
rze pobrano wycinek do badania histopatologicznego,
w ktérym stwierdzono liczne nacieki mastocytarne. Na
podstawie obrazu klinicznego oraz wyniku biopsji ské-
ry u dziewczynki rozpoznano UP ze wspoétistniejagcym
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Ryc. 1A-1C. Liczne pla;my i grudki barwy brunatnej zlokalizowane na skorze czota, szyi, za uszami oraz na tutowiu. W obre-
bie prawej okolicy nadobojczykowej czerwonobrunatny naciek guzowaty o $rednicy 2 cm

znamieniem mastocytarnym (mastocytoma). Rozpocze-
to terapie doustnymi lekami przeciwhistaminowymi (ce-
tyryzyna w dawce 10 mg/dobe) oraz miejscowymi pre-
paratami glikokortykosteroidowymi. Pod koniec 2008 r.
wystapit masywny wysiew zmian chorobowych, jednak
w wykonanych po raz kolejny badaniach dodatkowych
rowniez nie wykazano zadnych odchylen. Rozwazano
wowczas wtaczenie fototerapii, na ktére jednak rodzi-
ce dziewczynki nie wyrazili zgody. Obecnie kontynuuje
sie leczenie preparatem przeciwhistaminowym, a stan
kliniczny pacjentki jest stabilny.

Przypadek 2.

Do Poradni Przyklinicznej Kliniki Dermatologii i Wene-
rologii Uniwersytetu Medycznego w todzi zgtosili sie ro-
dzice z 3,5-letnim synkiem, u ktérego zmiany o charakte-
rze plamisto-grudkowym barwy brunatnej utrzymywaty
sie od 1. mies. zycia. Poczatkowo byty one zlokalizowane
na plecach, nastepnie ulegaty stopniowemu rozsiewowi,
zajmujac réwniez przednig powierzchnie klatki piersiowej
(ryc. 2.). W badaniu fizykalnym stwierdzono stabo wyra-
zony objaw Dariera, a wezty chtonne obwodowe, watro-
ba i sledziona nie byty powiekszone. Wyniki badan labo-

s £ 1S

Ryc. 2A—-2B. Zmiany o charakterze plamisto-grudkowym barwy brunatnej umiejscowione na plecach i przedniej powierzch-

ni klatki piersiowej
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ratoryjnych, t3cznie z okresleniem stezenia tryptazy ma-
stocytarnej, oraz obrazowych (USG, RTG) nie wykazaty
zadnych nieprawidtowosci. Catkowity poziom IgE wyno-
sit 51,1 1U/ml (norma: 30 IU/ml), odnotowano takze obec-
nos¢ swoistych IgE skierowanych przeciwko antygenom
jabtka i brzozy. Na podstawie obrazu klinicznego oraz wy-
niku przeprowadzonego badania histopatologicznego
z wycinka skoéry ustalono rozpoznanie UR U chtopca wdro-
zono leczenie doustnym preparatem cetyryzyny w daw-
ce 5 mg/dobe i okresowo miejscowe glikokortykostero-
idy. Chtopiec od 2 lat jest pod obserwacja poradni, zmiany
skérne nie ulegaja rozsiewowi, nie stwierdzono takze wy-
stepowania incydentéw ogélnoustrojowych.

Przypadek 3.

Rodzice 14-miesiecznej dziewczynki zgtosili sie do po-
radni z powodu pojawiajacych sie stale od 7. mies. zycia
zmian grudkowo-obrzekowo-pecherzowych, zlokalizowa-
nych na tutowiu, konczynach oraz w obrebie owtosionej
skory gtowy (ryc. 3.). Urazy mechaniczne skory oraz wzmo-
zony odruch drapania prowokowaty wysiew nowych wy-
kwitow, ktérym towarzyszyt silny swiad i niepokdj dziec-
ka. Za pomoca badania klinicznego stwierdzono wybitnie
dodatni objaw Dariera (ryc. 4.). W morfologii krwi z roz-
mazem odnotowano niewielkiego stopnia niedokrwistos¢,
préby watrobowe byty w normie, natomiast stezenia fos-
fatazy alkalicznej i tryptazy mastocytarnej (28 ng/dl, nor-
ma: 11,4 ng/dl) byty zwiekszone. Ze wzgledu na brak zgo-
dy rodzicéw nie wykonano badania histopatologicznego
ze zmian chorobowych. Obraz kliniczny oraz wyniki ba-
dan laboratoryjnych umozliwity rozpoznanie odmiany pe-
cherzowej UPR Zlecono, podobnie jak u pozostatych dzie-
ci, leczenie cetyryzyna (5 mg/dobe) oraz okresowo
miejscowe preparaty glikokortykosteroidowe. Wdrozenie
tej terapii spowodowato zahamowanie wysiewu nowych
zmian chorobowych, przede wszystkim pecherzowych.
Dziewczynka jest pod statg opieka ambulatoryjna.

Oméwienie

Dzieciece przypadki mastocytoz przebiegaja zwykle
z zajeciem wytacznie skory. Poczatek objawéw nastepu-
je najczesciej (15-31% przypadkdw) w 1. roku Zycia, po-
dobnie jak u przedstawianych pacjentéw [1-3, 6, 7]. Cha-
rakteryzuje je zazwyczaj tagodny przebieg oraz sktonnos¢
do samoistnego ustepowania w okresie dojrzewania. Nie-
kiedy jednak masywny wysiew zmian plamisto-grudko-
wych badz pecherzowych, podobnie jak u pacjentki le-
czonej przez autoréw niniejszej publikacji, jest przyczyna
dyskomfortu pacjenta i jego otoczenia oraz silnego Swia-
du skary, co z kolei powoduje niepokdj i problemy ze snem.
Szczegdlnie w tych przypadkach konieczne jest wykona-
nie badan dodatkowych w celu okres$lenia ewentualne-
go zajecia narzadow wewnetrznych oraz stosowanie ogol-
nych preparatéw przeciwhistaminowych. Objawy
towarzyszace zmianom skérnym (m.in. Swiad, niepokéj,
uczucie ostabienia, tachykardia, spadki cisnienia tetni-
czego, bole brzucha) wynikaja z degranulacji komorek
tucznych badz ich nagromadzenia w narzadach we-
wnetrznych [11]. Dolegliwosci w obrebie przewodu pokar-
mowego obserwowano u 1,1-4% dzieci chorujacych na
mastocytoze, jednak sa doniesienia pismiennictwa wska-
zujace na ich czestsze wystepowanie, nawet u 40% pac-
jentow [1, 2, 5, 7, 10-13]. Nie wystepuja praktycznie inne
objawy, takie jak bole gtowy, zlokalizowany bol kosci, nie-
docisnienie, napadowy rumien, goraczka, dusznosé czy
reakcje anafilaktyczne u dzieci[1, 3, 5, 7, 11]. Sposréd wy-
mienionych objawéw najczesciej spotykanym u dzieci jest
Swiad skory, ktéry dotyczy nawet 61% pacjentéw [3, 7,
10]. Potwierdzeniem tych obserwacji sa rowniez przed-
stawiane przypadki. Nalezy takze podkresli¢, ze Swiad in-
dukuje odruch drapania, ktéry na zasadzie urazu mecha-
nicznego nasila degranulacje mastocytow i wysiew
nowych zmian chorobowych.

U wszystkich przedstawianych pacjentéw rozpozna-
no UP, ktéra jest najczesciej spotykang postacia CM

a

skory gtowy

Ryc. 3A-3C. Zmia?y grukowo-obrzqkowo-pqcherzowe zlokalizowane na tutowiu, kofczynach oraz w obrebie owtosionej
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Ryc. 4A.—4B. Dodatni objaw Dariera

[1-3, 6, 7,12, 14]. Klinicznie charakteryzuje sie ona wyste-
powaniem wielu rézowoczerwonych i brunatnych wykwi-
toéw plamistych oraz grudek, zlokalizowanych najczesciej
na tutowiu [1, 2, 6, 7, 14, 15]. W wiekszosci przypadkow
stwierdza sie dodatni objaw Dariera, swigd skory bad?
dermografizm [1, 2, 7]. Uznawany za bardzo charaktery-
styczny dla mastocytoz objaw Dariera nie jest jednak pa-
tognomiczny dla tej grupy choréb, gdyz obserwowano go
rowniez w ostrej biataczce limfoblastycznej, histiocytozie
X, chtoniaku nieziarniczym z komérek T czy xantogranu-
loma juvenile [16]. Wystepuje on u 90% chorych na skér-
ne postacie mastocytozy, jednak jego brak nie wyklucza
rozpoznania choréb z tego kregu [3, 5, 7, 10, 16]. W UP ob-
jaw ten moze mieC rézne nasilenie — niekiedy jest bardzo
stabo wyrazony, co réwniez potwierdzaja przedstawiane
przypadki. Znacznie rzadziej wystepuje posta¢ krwotocz-
na badz pecherzowa. Postac pecherzowa UP rozwija sie,
podobnie jak w prezentowanym przypadku, w wieku nie-
mowlecym [15]. Znamie mastocytowe jest druga co do
czestosci wystepowania skérng postacig mastocytozy [7].
Klinicznie charakteryzuje sie wystepowaniem pojedyn-
czego, czerwonego badZ czerwonobrgzowego nacieku gu-
zowatego lub ptasko-wyniostego guza o Srednicy od kil-
ku milimetrow do kilku centymetréw [1, 2, 6, 7]. Zmiana
umiejscawia sie najczesciej na tutowiu, konczynach lub
w okolicy nadgarstkow [1, 2, 6]. W jej obrebie w wyniku
draznienia mechanicznego mozna réwniez wywotaé
objaw Dariera. W pismiennictwie spotyka sie opisy wspot-
istnienia UP i mastocytoma, podobnie jak u prezentowa-
nej dziewczynki [1, 2]. W przeciwienstwie do tych dwoch
postaci CM, charakterystycznych dla wieku dzieciecego,
TMEP obserwuje sie prawie wytgcznie u 0séb dorostych

54

[7]. Cechuje sie wystepowaniem rozsianych, brazowych
plam z towarzyszacym trwatym rozszerzeniem naczyn
[1, 2, 7]. Jest to choroba o przewlektym przebiegu, oporna
na leczenie i jej wystepowanie wigze sie z wiekszym praw-
dopodobienstwem zajecia narzagdéw wewnetrznych przez
proces chorobowy [1]. Postacig skdrng mastocytozy o naj-
ciezszym przebiegu klinicznym jest DCM, ktdéra wystepu-
je bardzo rzadko i stanowi ok. 1% wszystkich postaci skor-
nych [6]. Obserwuje sie ja w wieku noworodkowym,
charakteryzuje sie obecnoscig zlewnych zmian nacieko-
wych, niekiedy erytrodemii [7, 14]. Postaci tej znacznie
czesciej towarzysza objawy ogélne i zwiekszone ryzyko
rozwoju choroby uktadowej [1, 2, 6, 7].

Rozpoznanie CM opiera sie na stwierdzeniu charak-
terystycznych zmian chorobowych z jednoczesnym wy-
kluczeniem zajecia narzadéw wewnetrznych [4]. Niektorzy
autorzy proponuja stosowanie indeksu SCORMA (Scoring
Index of Mastocytosis) w celu okreslenia nasilenia proce-
su chorobowego. Skala ta jest wystandaryzowana, opra-
cowana na podstawie uznanego indeksu SCORAD wyko-
rzystywanego do nasilenia procesu u chorych na atopowe
zapalenie skory. Uwzglednia ona obraz zmian skérnych,
ich aktywnos¢, procent zajetej skéry oraz objawy towa-
rzyszace [5, 17]. Wsréd badan dodatkowych wykonywa-
nych w trakcie diagnostyki mastocytozy wymienia sie ba-
dania laboratoryjne krwi, obrazowe [RTG ptuc, rezonansu
magnetycznego (magnetic resonance imaging — MRI) ko-
Sci, USG jamy brzusznej] oraz histopatologiczne. W celu
wykluczenia wystepowania naciekéw mastocytarnych
w narzadach wewnetrznych zaleca sie wykonanie morfo-
logii krwi z rozmazem, koagulogramu, préb watrobowych,
oznaczenie stezen fosfatazy alkalicznej, tryptazy masto-
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cytarnej oraz badania metabolitéw histaminy w moczu
[2, 7]. Biopsje szpiku wykonuje sie u dzieci w przypadku
podejrzenia rozwoju choroby uktadowej, na co wskazuja
zmiany w morfologii krwi obwodowej, a takze wystepo-
wanie limfadenopatii i hepatosplenomegalii. Rozwaza sie
rowniez wykonanie biopsji szpiku, gdy stwierdza sie
zwiekszone stezenie tryptazy. W pismiennictwie spotyka
sie rozbiezne poglady na ten temat. CzeS¢ autorow uwa-
za, ze wskazaniem do wykonania tej procedury jest ste-
zenie tryptazy powyzej 20 ng/dl, natomiast niektérzy za
poziom graniczny uznajg wartos¢ powyzej 100 ng/dl [5,
18]. U opisywanych przez autoréw tej pracy dzieci stwier-
dzono nieprawidtowosci w wynikach badania krwi jedy-
nie u najmtodszej pacjentki, jednak wartosci te byty tyl-
ko nieznacznie zwiekszone, co nie stanowito przestanki
do wykonania biopsji szpiku. Pomocnym badaniem w roz-
poznaniu CM jest histopatologia. W biopsjach pobranych
ze zmian chorobowych obserwuje sie zwiekszong liczbe
mastocytdw otaczajacych powierzchowne naczynia skor-
ne. Niekiedy wystepujg obfite nacieki ztozone z komérek
tucznych, zajmujace wszystkie warstwy skory [19]. Taka
sytuacja jest najbardziej charakterystyczna dla mastocy-
toma. W rutynowym badaniu histopatologicznym z bar-
wieniem hematoksyling i eozyng komorki tuczne sg trud-
ne do rozréznienia od limfocytéw, dlatego istnieje
koniecznos¢ stosowania dodatkowych barwieA metoda
Giemzy, toluidyna, btekitem Astra, pinocjanolem ertrozy-
ny badz technik immunohistochemicznych [19]. U 2 z 3 pa-
cjentéw wykonano badanie histopatologiczne, stwierdza-
jac w wycinkach skéry zwiekszona liczbe mastocytéw, co
potwierdzato dodatkowo rozpoznanie ostateczne, wstep-
nie ustalone na podstawie obrazu klinicznego. Cennym
uzupetnieniem diagnostyki mastocytozy jest okreslenie
wystepowania mutacji w genie c-kit w szpiku, krwi obwo-
dowej, skdrze badz innych zajetych tkankach [4, 5].
Leczenie skérnych postaci mastocytozy jest objawo-
we [4, 5]. Opiera sie przede wszystkim na unikaniu przez
pacjenta ekspozycji na czynniki aktywujgce wyrzut me-
diatorow z komérek tucznych. Powinni oni by¢ zaopa-
trzeni w zestaw ratunkowy, w sktad ktérego wchodzi am-
putkostrzykawka z adrenaling, cetyryzyna i prednizon.
W leczeniu przewlektym stosuje sie leki przeciwhistami-
nowe Il generacji, takie jak cetyryzyna, loratadyna czy fe-
ksofenadyna [1, 2, 4, 7]. Przy wystepowaniu dodatkowo
objawow ze strony przewodu pokarmowego do terapii
dotacza sie leki blokujgce receptor H2 (ranitydyna, cyme-
tydyna), niekiedy tez kromoglikan sodowy, ktéry cechu-
je sie stosunkowo wysoka skutecznoscia przy wystepo-
waniu nasilonego $wiadu, rumienia oraz biegunek [1, 2,
4, 7]. Leczenie miejscowe jest rowniez objawowe, stosu-
je sie przede wszystkim preparaty kortykosteroidowe
o réznej sile dziatania, niekiedy réwniez pod opatrunki
okluzyjne [1, 2]. Przy nasileniu zmian skérnych znajduje
zastosowanie fototerapia. U dzieci powyzej 12. roku zy-
cia zaleca sie fotochemoterapie lub terapie laserowa
[2,4,5,7,20]. W przypadku wystepowania pojedynczej
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zmiany o charakterze mastocytoma, szczeg6lnie gdy wy-
stepuja nasilone objawy chorobowe, cze$¢ autoréw zale-
ca rozwazenie chirurgicznego wyciecia guza [3, 4]. Mimo
ze rokowanie w dzieciecych przypadkach CM jest dobre,
nalezy zawsze pacjentéw monitorowac pod katem ewen-
tualnego przejscia choroby w postac uktadowa [5]. Na
podstawie danych z pismiennictwa uwaza sie, ze jesli po-
czatek zmian o charakterze UP wystapit w pierwszych
10 latach zycia dziecka, to zmiany ulegng catkowitej re-
misji w okresie dojrzewania u 55-90% chorych, natomiast
jezeli zmiany rozwijaja sie w wieku starszym, to w 90%
przypadkéw beda sie utrzymywac réwniez w wieku do-
rostym [12, 13]. Informacje te pozwalaja przewidywac ze
stosunkowo duzym prawdopodobienstwem, ze u pacjen-
tow choroba bedzie przebiegata stacjonarnie, prowadzac
do catkowitej badZ przynajmniej czeSciowej remisji. Pa-
cjenci pozostaja pod stata kontrola ambulatoryjna, co-
rocznie bada sie ich przedmiotowo oraz wykonuje sie
u nich badania laboratoryjne, gtéwnie morfologie krwi
z rozmazem oraz ocene stezenia tryptazy mastocytarne;j.

Przedstawione w pracy przypadki skérnych postaci
mastocytozy wskazuja na ich réznorodny obraz klinicz-
ny, co moze powodowaé opdZnienie w postawieniu osta-
tecznej diagnozy. Szczegolnie istotne jest wczesne rozpo-
znanie tych choréb, wykluczenie lub potwierdzenie
wystepowania zmian narzagdowych, a takze edukacja pa-
cjentéw w aspekcie unikania ekspozycji na czynniki ak-
tywujace komérki tuczne. Nagta stymulacja mastocytow,
co prawda rzadko wystepujaca u dzieci, moze jednak pro-
wadzi¢ do masywnych objawow ogoélnych, tacznie ze
wstrzasem anafilaktycznym, stanowigc bezposrednie za-
grozenie zycia chorych.

Praca finansowana z funduszy prac statutowych Uni-
wersytetu Medycznego w todzi nr 503-11-52-1.
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