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on Standards and Standardization
in Mastocytosis

3-6 listopada 2005 r. odbyta si¢ w Wiedniu konferencja, poswigcona ujednoliceniu procedur diagnostycznych
oraz standaryzacji terapii w mastocytozie. Obrady podzielono na 2 czesci: pierwsza dotyczyta prezentacji cato-
ksztattu wiedzy na temat mastocytoz i miata charakter otwarty, druga, dostepna jedynie dla ekspertow ECNM (Eu-
ropean Competence Network on Mastocytosis), sktadata si¢ z 9 sesji tematycznych, na ktorych prowadzono robo-
czq dyskusje na temat roznych aspektow choroby. Celem tych obrad byta wymiana poglgdow, doswiadczeri i wyni-
kow badan prowadzonych w wielu krajach Europy i Stanach Zjednoczonych oraz osiggnigcie konsensusu w zakresie

diagnozowania i leczenia mastocytoz.

Obradom przewodniczyt prof. Peter Valent z Klini-
ki Hematologii Uniwersytetu w Wiedniu, ktéry byt
gléwnym organizatorem tej konferencji. Przypomniat
on, ze na przestrzeni ostatnich kilku lat dokonano znacz-
nego postepu w zakresie badai nad mastocytozg, co za-
owocowato stworzeniem jednolitego systemu klasyfi-
kacji tych choréb, sprecyzowaniem kryteriéw diagno-
stycznych oraz powstaniem sieci ECNM, w ramach
ktoérej rozwija si¢ wspOtpraca migdzynarodowa. Komi-
tet naukowy konferencji tworzyli czotowi eksperci
w dziedzinie mastocytoz: prof. Cem Akin z Uniwersy-
tetu w Michigan (USA), prof. D.D. Metcalfe z National
Institutes of Health w Bethesda (USA), patomorfolog
prof. H.P. Horny z Uniwersytetu w Lubece (Niemcy)
oraz prof. P. Valent. Grupe polska stanowili prof. A. Hel-
Imann z Kliniki Hematologii Akademii Medycznej
w Gdarnsku, dr M. Lange i dr B. Nedoszytko z Kliniki

Wspolne zdjecie czlonkéw ECNM uczestniczacych
w konferencji
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Dermatologii AMG oraz dr M. Niedoszytko z Kliniki
Alergologii AMG, reprezentujacy Gdanski Osrodek Le-
czenia Mastocytozy w ramach ECNM.

Sesje dermatologiczng prowadzili badacze niemiec-
cy — dr K. Hartman z Uniwerytetu w Kolonii i dr
K. Brockow z Uniwerytetu w Monachium. Podczas tej
sesji szczegbtowo oméwiono obraz kliniczny skérnych
postaci mastocytozy (cutaneous mastocytosis, CM),
z uwzglednieniem obecnie obowigzujgcego podziatu
na mastocytoma, diffuse CM 1 maculopapular CM z jej
odmianami, takimi jak urticaria pigmentosa, plaque
Sform, nodular form i teleangiectasia macularis erup-
tiva perstans. Podkreslono wartos¢ diagnostyczng ob-
jawu Dariera, badania histopatologicznego i immuno-
histochemicznego oraz oméwiono metody leczenia po-
szczegblnych odmian skérnych postaci mastocytozy.
Zwré6cono uwage na role dermatologéw w rozpozna-
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waniu uktadowego charakteru choroby (systemic ma-
stocytosis, SM), przy czym zaznaczono, ze skérna ma-
nifestacja dotyczy przede wszystkim tagodnych posta-
ci SM, natomiast agresywna SM moze przebiegac bez
zmian skérnych.

Kolejne sesje robocze dotyczyty analizy patologii
szpiku i mozliwosci jej diagnozowania za pomocg ba-
dania histopatologicznego i cytometrii przeptywowe;.
U wszystkich dorostych pacjentéw z CM, u ktérych po-
ziom tryptazy mastocytowej przekracza 20 ng/ml, wy-
konywanie trepanobiopsji uznano za obligatoryjne, przy
czym podkreslono, ze niski poziom tego enzymu nie
wyklucza zajecia procesem chorobowym szpiku kost-
nego. W dalszej kolejnosci oceniono wartos¢ diagno-
styczng mutacji C-KIT, poziomu tryptazy mastocyto-
wej w surowicy krwi oraz metabolitéw histaminy w mo-
czu. Stwierdzono, ze obecnos¢ mutacji C-KIT D816V
zwykle koreluje z obecnoscig patologii w szpiku kost-
nym i wysokim poziomem tryptazy mastocytowej.
Zwrécono uwage, ze wysokie poziomy tego enzymu ob-
serwuje si¢ rowniez w wielu chorobach limfoprolifera-
cyjnych, mielodysplastycznych, w zespole hipereozy-
nofilowym oraz u pacjentéw z anafilaksja. Oméwiono
objawy ogdlne zalezne od uwalniania mediatoréw z ma-
stocytéw (MC), takie jak nagle spadki cisnienia tetni-
czego, napadowe dusznosci, biegunki i inne. Zwréco-
no uwage na koniecznos¢ poinformowania pacjenta
o czynnikach, ktére mogg powodowaé gwaltowng de-
granulacj¢ MC, zalecenia ograniczania ekspozycji na te
czynniki oraz zaopatrzenia pacjentéw z SM w ampul-
kostrzykawki z epinefryng.

Oddzielng sesj¢ poswigcono zaburzeniom hemato-
logicznym w przebiegu mastocytozy. Podczas sesji
prof. A. Hellmann z Kliniki Hematologii AMG wygto-
sit referat na temat zespotu hipereozynofilowego oraz
biataczek eozynofilowej i mastocytowej. Nie zabrakto
tez miejsca na oméwienie objawdw zwigzanych
z obecnoscig naciekow z MC w narzadach wewnetrz-
nych. Szczegdlnie ciekawy referat na temat osteopo-
rozy wygtosita dr N. Hamdy, endokrynolog z Uniwer-
sytetu w Leiden (Holandia), ktéra zaznaczyta koniecz-
nos¢ wczesnego diagnozowania i intensywnego
leczenia osteoporozy u pacjentéw z SM. Zwrdcita ona
uwage, ze pacjenci z osteoporozg, u ktérych nie wy-
stepujg czynniki ryzyka rozwoju tej choroby, powinni
by¢ diagnozowani w kierunku SM. Prof. C. Akim su-
gerowal, ze rowniez pacjenci z reakcjami anafilaktycz-
nymi na jady owadéw btonkoskrzydtych stanowig gru-
pe ryzyka rozwoju mastocytozy i powinni by¢ badani
w tym kierunku. Konferencj¢ zakoriczyta prezentacja
wynikéw badan klinicznych, dotyczgcych nowych
schematow terapeutycznych w SM z zastosowaniem
IFN-a., kladrybiny, imatinibu i innych.
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Przedstawiony przeglad poruszanych tematéw
wskazuje na ogromne bogactwo programu naukowe-
go tej konferencji. Skupita ona interdyscyplinarne gro-
no ekspertéw w zakresie mastocytoz i umozliwita rze-
czowg dyskusje pomigdzy alergologami, internistami,
dermatologami, hematologami, endokrynologami, bio-
logami i genetykami, ktérej owocem bedzie publika-
cja standardéw diagnostycznych i terapeutycznych sze-
rokiego zakresu klinicznego mastocytoz.
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