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Streszczenie

Mastocytozy stanowia rzadko wystepujaca heterogenng grupe choréb, charakteryzujacych sie nadmierna proliferacja
i gromadzeniem mastocytow (mast cells, MC) w jednym lub wielu narzgdach. Mastocytoze skéry (cutaneous mastocy-
tosis, CM) rozpoznaje sie na podstawie stwierdzenia charakterystycznych zmian skérnych oraz zwiekszonej liczby (MC)
w zmienionej chorobowo skérze, po wykluczeniu zajecia procesem chorobowym narzadéw wewnetrznych. Rzadka od-
miang CM jest telangiectasia macularis eruptiva perstans, nazywana obecnie postacia telangiektatyczna i uwazana
za typowo skdérng odmiane choroby. W pracy przedstawiono 3 przypadki telangiektatycznej CM, w ktérych po przepro-
wadzeniu doktadnej diagnostyki u 2 chorych zmiany skérne okazaty sie pierwszymi objawami mastocytozy uktadowej
(systemie mastocytosis, SM). U tych 2 chorych badanie histopatologiczne wykazato zajecie procesem chorobowym szpi-
ku kostnego, stwierdzono wysokie stezenia tryptazy mastocytowej w surowicy, a analiza cytofotometryczna ujawnita
obecnos¢ antygendéw CD2 i CD25 na powierzchni MC szpiku kostnego. Zgodnie z kryteriami WHO rozpoznano u tych
chorych indolentng posta¢ SM, natomiast trzecia pacjentka wymaga dalszej obserwacji w kierunku SM. W leczeniu za-
stosowano preparaty przeciwhistaminowe (u wszystkich chorych), PUVA-terapie (u 1 chorej) oraz doustne glikokorty-

kosteroidy (u 1 chorej) celem ograniczenia objawéw ogdlnych zaleznych od mediatoréw uwalnianych z MC.

Stowa kluczowe: mastocytoza skérna, mastocytoza uktadowa, telangiectasia macularis eruptiva perstans, diagno-

styka, leczenie.

Abstract

Mastocytosis is a heterogeneous disease characterized by excess proliferation and accumulation of mast cells MC in
one or more organs. Cutaneous mastocytosis (CM) is diagnosed on the basis of typical cutaneous lesions and an increase
in infiltration of cutaneous MC after the elimination of systemic involvement. Telangiectasia macularis eruptiva perstans,
currently named telangiectatic CM, is a rare subset of CM, considered to be a purely cutaneous form of mastocytosis.
We present three cases of telangiectatic CM in which diagnostic procedures revealed systemic mastocytosis (SM) in
two cases. In these patients skin lesions occurred as the first clinical presentation of SM; their histopathology examination
revealed bone marrow involvement, serum tryptase levels were highly elevated, and bone marrow MC expressing CD2
and CD25 were found by flow cytometric analysis. According to WHO criteria in these two cases Indolent SM (ISM) was
diagnosed; the third patient requires further clinical observation. Therapy included oral antihistamines (in all patients),

PUVA (in one patient) and oral corticosteroids (in one patient) to reduce MC mediator related symptoms.

Key words: cutaneous mastocytosis, systemic mastocytosis, telangiectasia macularis eruptiva perstans, diagnosis,

treatment.
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Wprowadzenie

Mastocytozy stanowig heterogenna grupe choréb, cha-
rakteryzujacych sie nadmierna proliferacja i gromadze-
niem komarek tucznych (mastocytéw, MC) w skérze i/lub
innych narzadach wewnetrznych [1-4]. Mastocytoza skor-
na (cutaneous mastocytosis, CM) jest definiowana jako
wzrost liczby MC w obrebie skéry, przy czym rozpoznaje
sie ja po wykluczeniu innych choréb, w przebiegu ktérych
moze dojs¢ do wtérnego zwiekszenia liczby MC w skérze
[5-9]. Skéra nalezy do najczesciej zajmowanych narza-
déw w przebiegu mastocytozy, dlatego dermatolog jest
zwykle pierwszym lekarzem stawiajacym to rozpoznanie
[2, 5]. Szacuje sie, ze CM pojawia sie u 6=7 0séb na milion
mieszkancéw rocznie [7]. Zgodnie z obowiazujgcym po-
dziatem wyr6znia sie 3 zasadnicze postacie klinicz-
ne CM: 1) plamisto-grudkowa CM (maculopapular CM,
MPCM), 2) uogélniong CM (diffuse CM, DCM) oraz 3) ma-
stocytome (nodular CM) [1, 2, 8, 9]. Podtypami MPCM sa:
pokrzywka barwnikowa (urticaria pigmentosa, UP), po-
stac tarczkowa (plaque type), postac guzkowa (nodular
type) oraz postac telangiektatyczna (telangiectatic type)
[5, 9]. CM moze wystepowac juz u noworodkow (15% przy-
padkow), rozwijac sie w pierwszych 6 mies. zycia (30%
przypadkdéw), do 15. roku zycia (30% przypadkow) lub tez
dopiero po okresie pokwitania (35% przypadkéw)
[5, 10-12]. Rodzinne wystepowanie choroby opisywano
sporadycznie [5]. U dzieci MPCM przebiega zazwyczaj ta-
godnie i wykazuje tendencje do samoistnego ustepowa-
nia [5, 9, 12, 13]. Natomiast u pacjentéw dorostych z CM,
u ktérych choroba rozpoczeta sie po okresie pokwitania,
jedynie u 10-20% chorych nie dochodzi do rozwoju ma-
stocytozy uktadowej (systemic mastocytosis, SM). W tej
grupie chorych bezwzglednie konieczne jest przeprowa-
dzenie doktadnej oceny zmian narzadowych [1, 2, 5, 14].
Kryteria rozpoznania SM przedstawiono w tab. 1. [1, 2, 8].
Podstawe do rozpoznania SM stanowi stwierdzenie jed-
nego kryterium wiekszego i jednego mniejszego lub 3 kry-
teriow mniejszych [1, 2, 8]. U wiekszosci pacjentéw, u kté-
rych stwierdza sie zajecie skorny, rozpoznaje sie tagodna
posta¢ mastocytozy uktadowej (indolent systemic masto-
cytosis, ISM) [1, 2, 5, 9, 13].

Telangiektatyczna postac¢ CM (telangiectatic CM), na-
zywana tradycyjnie teleangiectasia macularis eruptiva per-

Tab. 1. Kryteria diagnostyczne mastocytozy uktadowej

stans (TMEP), jest rzadka odmiang plamisto-grudko-
wej CM, wystepujaca tylko u dorostych [9, 10, 12, 15]. Zmia-
ny skérne charakteryzujg sie wystepowaniem czerwonych
i brazowych plamistych wykwitéw z obecnoscia talean-
giektazji w obrebie zmian plamistych i/lub w ich otocze-
niu [9, 12, 15]. Pojedyncze wykwity majg zwykle Srednice
ok. 2=4 mm i sa nieostro odgraniczone od otoczenia. Mo-
ga im towarzyszy¢ zmiany typowe dla pokrzywki barwni-
kowej (urticaria pigmentosa, UP) [5, 9, 12, 13]. Na ogdt cho-
robie nie towarzyszy Swiad, a objaw Dariera jest stabo wy-
razony lub nieobecny [9]. Telangiektatyczna posta¢ CM
jest uwazana za typowo skérna posta¢ mastocytozy
[5, 15, 16]. Jednak K. Wolff i wsp. [9] w pracy dotyczacej
r6znych postaci klinicznych CM podaja, ze na przestrze-
ni 30 lat rozpoznali 4 przypadki telangiektatycznej CM,
w przebiegu ktérej doszto do rozwoju SM z zajeciem szpi-
ku kostnego, sledziony i przewodu pokarmowego.

Cel pracy

Celem pracy byto przedstawienie 3 przypadkéw telan-
giektatycznej CM, ktora nalezy do wyjatkowo rzadkich od-
mian mastocytozy skéry i jest uwazana za wytacznie skor-
na postac choroby. Jednak w wypadku 2 opisanych cho-
rych zmiany skérne okazaty sie pierwszym objawem SM.

Przypadek 1.

Chora, lat 41, zostata przyjeta do Kliniki Dermatologii
AMG celem rozpoznania zmian plamisto-grudkowych zlo-
kalizowanych na tutowiu i konczynach. Choroba rozpocze-
ta sie 2 lata wczesniej. Wystapity nieliczne drobne plamy
rumieniowe, ktérym nie towarzyszyt swiad. Stopniowo
zmian przybywato, okresowo pojawiaty sie dolegliwosci
bolowe dotyczace kosci konczyn gérnych i dolnych. W ba-
daniu przedmiotowym poza zmianami skérnymi nie
stwierdzono istotnych odchylen od normy. W obrebie tu-
towia i koficzyn obserwowano bardzo liczne, drobne wy-
kwity plamiste, nieostro odgraniczone od otoczenia o po-
wierzchni pokrytej teleangiektazjami oraz mniej liczne,
czerwono-brunatne wykwity grudkowe (ryc. 1.). Objaw Da-
riera byt ujemny. Wysunieto podejrzenie telangiektatycz-
nej postaci CM. Chora nie zgtaszata zadnych objawoéw,
ktére mozna wigzac z nagtym uwalnianiem mediatoréw

kryterium  obecnos¢ wieloogniskowych, spoistych naciekow MC (powyzej 15 komorek w agregacie) w preparatach ze szpiku kostnego
wigksze i/lub innych narzadéw poza skora, stwierdzanych za pomoca barwien immunohistochemicznych (tryptaza) lub innych
swoistych barwien
kryteria a) obecnos¢ ponad 25% MC, wykazujacych ksztatt wrzecionowaty lub atypowa morfologie w preparatach ze szpiku kostnego
mniejsze lub innych narzadéw poza skérag
b) wykrycie punktowej mutacji w kodonie 816 protoonkogenu c-kit w komérkach szpiku kostnego, krwi lub w komérkach
innych poza skérg narzadow
¢) obecnosé MC wykazujacych ekspresje CD2 i/lub CD 25 w szpiku kostnym lub w innych narzadach poza skéra
d) utrzymujace sie stale w surowicy stezenie tryptazy mastocytowej >20 ng/ml (kryterium to nie dotyczy przypadkow,
w ktorych z SM wspdtistnieja choroby mielodysplastyczne lub mieloproliferacyjne)
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z MC, ani nie znaleziono czynnikéw zaostrzajacych zmia-
ny skorne. Pobrano biopsje skéry oraz krew na tryptaze
mastocytowa. W badaniu histopatologicznym z zastoso-
waniem barwienia metoda Giemzy nie stwierdzono cech
mastocytozy, zmiany opisano jako niecharakterystyczne
dla okreslonej dermatozy. Stezenie tryptazy mastocyto-
wej wynosito 192 ng/ml (N <5 ng/ml), co zdecydowanie
przemawiato za rozpoznaniem mastocytozy. Zdecydowa-
no o wykonaniu ponownego badania histopatologiczne-
go skory, w ktérym stwierdzono rozsiany naciek z komo-
rek tucznych. Rozpoznano telangiektatyczna posta¢ CM.
Dalsze badania prowadzono w Klinice Alergologii AMG.
W rozmazie szpiku stwierdzono: 13,5% MC (norma — poje-
dyncze komarki), w cytofotometrii przeptywowej — obec-
nos¢ komorek CD2 i CD25, a w badaniu histopatologicz-
nym szpiku kostnego — obecnos¢ naciekdéw z MC. Badanie
genetyczne na obecno$¢ mutacji c-kit w kodonie 816 MC
szpiku kostnego, wykonane metodg PCR, byto ujemne. In-
ne badania laboratoryjne: morfologia krwi obwodowej,
badania uktadu krzepniecia, badania funkcji watroby, ne-
rek, RTG klatki piersiowej, USG brzucha, nie wykazaty upo-
Sledzenia funkcji narzadéw wewnetrznych, zatem nie by-
to wskazan do rozpoznania agresywnej postaci choroby,
wymagajacej leczenia cytoredukcyjnego. Ostatecznie roz-
poznano indolentna postaé SM (indolent SM, ISM), zasto-
sowano leczenie blokerami receptoréw H1 i H2, (cetyryzy-
na 2 razy 10 mg, ranitydyna 2 razy 150 mg). Pacjentke
szczegdtowo poinformowano o czynnikach mogacych spo-
wodowac nagta degranulacje MC, zalecono unikanie tych
czynnikéw oraz zaopatrzono w indywidualny zestaw prze-
ciwwstrzasowy zawierajacy adrenaline w amputkostrzy-
kawce (Fastjekt, Allergopharma Niemcy) cetyryzyne oraz
prednizon. Zaplanowano leczenie zmian skérnych meto-
da PUVA-terapii. Chora pozostaje pod kontrolg Poradni
Alergologicznej oraz Poradni Dermatologicznej AMG.

Przypadek 2.

Pacjentka, lat 72, u ktérej zmiany skérne o charakte-
rze pokrzywki barwnikowej utrzymywaty sie od 16 lat. Cho-
robe rozpoznano w Klinice Dermatologii AMG i potwier-
dzono badaniem histopatologicznym w 1995 r. Rozpocze-
to woéwczas leczenie metoda PUVA-terapii, ktérag
stosowano przez 5 mies. (Oxsoralen 0,5 mg/kg m.c., 72
zabiegi, dawka sumaryczna UVA 335 J/cm?), po czym uzy-
skano catkowite ustgpienie zmian skérnych i uporczywe-
go swiadu skory. Po 6 mies. doszto do nawrotu UP i po-
nownie chorg leczono metoda PUVA (Oxsoralen 0,5 mg/kg
m.c., 36 zabiegéw, dawka sumaryczna UVA 199)/cm?)
do ustgpienia objawow. Po kolejnych 6 mies. zmiany skor-
ne nawrécity, zastosowano po raz kolejny PUVA-terapie
(Oxsoralen 0,5 mg/kg m.c., 25 zabiegéw, dawka sumarycz-
na UVA 95 J/cm?) réwniez z dobrym efektem. W 1999 r.
wystapit 4. nawrét choroby. Wobec nietrwatej poprawy
uzyskiwanej po fotochemoterapii oraz ryzyka rozwoju za-
¢my i indukcji kancerogenezy odstapiono od tej metody
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Ryc. 1. Liczne zmiany plamiste, nieostro odgraniczone od oto-
czenia, z obecnosciag delikatnych teleangiektazji, zlokalizo-
wane na kohczynach dolnych

Ryc. 2. Rozlane zmiany plamiste z obecnoscia wyraznych te-
langiektazji w obrebie wykwitéw plamistych w ich otocze-
niu, zlokalizowane na skoérze brzucha

leczenia. Od kilku lat obraz zmian skérnych stopniowo za-
czat ulega¢ zmianie. Plamisto-grudkowe wykwity prawie
catkowicie sie sptaszczyty, pojawity sie w ich obrebie oraz
w otoczeniu liczne, wyrazne teleangiektazje. Granica po-
miedzy wykwitami a otaczajgca skorg czesciowo sie za-
tarta (ryc. 2.). Chora w ostatnim okresie zauwazyta nasi-
lanie sie Swigdu i zaostrzanie zmian skérnych po ekspo-
zycji na ciepto i spozyciu alkoholu, nie dochodzito jednak
do rozwoju objawéw ogblnych zaleznych od degranula-
cji MC. Nasilone zmiany skérne obejmowaty caty tutow
oraz kohczyny gorne i dolne, objaw Dariera byt dodatni,
Swiad skory miernie nasilony. W badaniu przedmiotowym
nie stwierdzono istotnych odchylen od normy. Stezenie
tryptazy mastocytowej znacznie przekraczato norme 183
ng/ml. Rozpoznano telangiektatyczna posta¢ CM ze wspdt-
istnieniem zmian typu UP i zgodnie z obowigzujgcymi
od kilku lat wytycznymi wykonano badania oceniajace
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Ryc. 3. Rozsiane wykwity plamisto-grudkowe z towarzysza-
cymi telangiektazjami na skorze klatki piersiowej

wspbtistnienie zmian narzadowych, ktére przeprowadzo-
no w Klinice Alergologii AMG. W rozmazie szpiku stwier-
dzono 2% MC, w cytofotometrii przeptywowej wykazano
obecnosé komérek CD2 i CD25, a w badaniu histopatolo-
gicznym szpiku kostnego zmiany odpowiadajace masto-
cytozie. Nie znaleziono mutacji c-kit w MC szpiku kostne-
go. Inne badania laboratoryjne: morfologia krwi obwodo-
wej, badania uktadu krzepniecia, badania funkcji watroby,
nerek, RTG klatki piersiowej, USG brzucha, nie wykazaty
uposledzenia funkcji narzadéw wewnetrznych. W opar-
ciu o kryteria WHO rozpoznano ISM. Zastosowano naste-
pujace leczenie: cetyryzyna 2 razy 10 mg i ranitydyna
2 razy 10 mg. Pacjentke poinformowano o czynnikach,
ktére moga sprowokowac degranulacje MC, zalecono uni-
kanie tych czynnikéw oraz profilaktycznie zaopatrzono
w adrenaline w amputkostrzykawce, cetyryzyne i predni-
zon. Uzyskano znaczna redukcje Swiadu i poprawe stanu
skory. Chora pozostaje pod stata kontrola Poradni Alergo-
logicznej i Dermatologicznej AMG.

Przypadek 3.

Pacjentka, lat 55, zostata skierowana do Poradni Der-
matologicznej AMG z powodu zmian skérnych o charak-
terze bardzo licznych plam rumieniowych barwy czerwo-
nobrunatnej, w obrebie ktérych stwierdzono teleangiek-
tazje (ryc. 3.). Choroba obejmowata tutéw oraz konczyny
gorne i dolne. Zmiany utrzymywaty sie od kilku lat, towa-
rzyszyt im umiarkowany $wiad. W wywiadzie pacjentka
podawata pogorszenie sie stanu skéry pod wptywem emo-
cji i wysitku fizycznego oraz po ekspozycji na ciepto. To-
warzyszyta temu dusznos¢ i uczucie znacznego ostabie-
nia. W badaniu przedmiotowym oprécz zmian skérnych
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nie stwierdzono istotnych odchylen od normy. Objaw Da-
riera byt stabo wyrazony. Na podstawie wywiadu i obra-
zu zmian skérnych ustalono wstepne rozpoznanie telan-
giektatycznej postaci CM, ktére potwierdzono badaniem
histopatologicznym. Wysokie stezenie tryptazy mastocy-
towej (100 ng/ml) oraz obecnos¢ objawéw ogdlnych za-
leznych od degranulacji MC sugerowaty uktadowy cha-
rakter choroby. Ocene zaawansowania choroby przepro-
wadzono w Klinice Alergologii AMG. W rozmazie szpiku
wykazano 18% MC, w cytofotometrii przeptywowej obec-
nos¢ komérek CD2 i CD25, w densytometrii osteoporoze.
W badaniu histopatologicznym materiatu uzyskanego
z trepanobiopsji nie wykazano zajecia szpiku kostnego.
Nie stwierdzono mutacji c-kit w MC szpiku kostnego. In-
ne badania laboratoryjne: morfologia krwi obwodowej,
badania uktadu krzepniecia, badania funkcji watroby, ne-
rek, RTG klatki piersiowej, USG brzucha nie wykazaty upo-
Sledzenia funkcji narzadéw wewnetrznych.

Ostatecznie rozpoznano telangiektatyczng posta¢ CM.
Wtaczono leczenie: cetyryzyna 2 razy 10 mg, ranitydyna
2 razy 10 mg, prednizonem 15 mg dziennie, podawano tez
alendronian sodu, witamine D i waph z powodu osteopo-
rozy. Ze wzgledu na obecnos¢ reakcji anafilaktycznych
w wywiadzie zwrécono uwage chorej na koniecznos¢ uni-
kania czynnikéw wywotujacych degranulacje MC i zaopa-
trzono jg w adrenaline w amputkostrzykawce, cetyryzy-
ne i prednizon. Od czasu rozpoczecia leczenia utrzymuje
sie stabilizacja zmian, chora jest pod statg kontrolg Po-
radni Dermatologicznej i Alergologicznej AMG. Ze wzgle-
du na wysoki odsetek MC w badaniu cytologicznym, obec-
nos¢ komarek CD 2 i CD 25 w immunofenotypizacji, obec-
nos¢ objawdw ogolnych zaleznych od degranulacji MC
oraz wysoki poziom tryptazy mastocytowej pacjentka wy-
maga okresowej kontroli, przeprowadzenia ponownego
badania histopatologicznego szpiku kostnego oraz obser-
wacji w kierunku SM.

Omoéwienie

Obraz kliniczny réznych odmian CM jest dos¢ charak-
terystyczny i zwykle nie sprawia probleméw diagnostycz-
nych z wyjgtkiem postaci rzadkich, mieszanych lub o nie-
typowym przebiegu, w ktérych stwierdza sie zmiany mor-
fologicznie zblizone do ksantomatycznych zmian
ziarniniakowych czy wyprysku [12, 17]. W literaturze zwra-
ca sie uwage na mozliwos¢ wspbétistnienia kilku odmian
klinicznych CM u tego samego pacjenta oraz na mozliwos¢
ewolucji tych zmian w czasie, podobnie jak u prezentowa-
nej przez nas chorej (przypadek 2.), u ktérej po wielu latach
trwania UP doszto do rozwoju telangiektatycznej posta-
ci CM [5, 9, 13]. Zmiany skérne u chorych z mastocytoza
moga nie tylko ulega¢ ewolucji w czasie, lecz takze catko-
wicie ustepowac. Zjawisko to moze wystepowac nie tylko
u dzieci, u ktérych w ok. 50% przypadkéw dochodzi do usta-
pienia wykwitow przed okresem dojrzewania, lecz takze
u dorostych [5, 7, 9]. Samoistne ustepowanie zmian skor-
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nych u dorostych jest jednak bardzo rzadkie. Opis jednego
z takich przypadkéw opublikowali Brockow i wsp. [18]; do-
tyczyt on ustgpienia zmian skérnych typu UP u dorostego
chorego, u ktérego doszto do rozwoju SM. Zgodnie z zale-
canym obecnie algorytmem diagnostycznym (European
Competence Network on Mastocytosis, ECNM) rozpozna-
nie CM moze by¢ postawione dopiero po wykluczeniu SM
[1, 14]. Wszyscy dorosli pacjenci ze skornymi objawami ma-
stocytozy powinni byé poddawani doktadnej diagnostyce
obejmujacej oznaczenie stezenia tryptazy mastocytowej,
cytofotometrie przeptywowa, ocene histopatologiczna
zmian skérnych i szpiku kostnego oraz badanie genetycz-
ne na obecnosé mutacji c-kit w kodonie 816 w MC szpiku
kostnego [1, 2, 4]. Chorzy, u ktérych rozpoznaje sie jedynie
skérna postac choroby, powinni by¢ okresowo ponownie
oceniani, gdyz SM rozwija sie czesto dopiero po wielu la-
tach trwania choroby [5, 9, 13, 19], jak to miato miejsce
w opisywanym przypadku 2. W dwéch przedstawionych
przypadkach zmiany skorne typu telangiektatycznej CM
okazaty sie pierwszym objawem SM. Telangiektatyczna
MPCM jest rzadkim wariantem choroby i niewiele jest da-
nych dotyczacych wspbtistnienia zmian narzadowych z tg
postacig mastocytozy [5, 9].

U opisywanych pacjentek Swiad skory byt miernie na-
silony lub nie wystepowat, a objaw Dariera, uwazany za pa-
tognomoniczny dla CM, byt u dwéch z nich stabo wyrazo-
ny lub nieobecny, co utrudniato ustalenie wstepnego roz-
poznania. Pomocne okazato sie oznaczenie tryptazy
mastocytowej (100 ng/ml, 183 ng/ml, 192 ng/ml), ktérej
stezenia znacznie przekraczaty 20 ng/ml—wartos¢ uzna-
na za mniejsze kryterium diagnostyczne SM[1, 2, 4, 8]. Ste-
zenie tego enzymu ma nie tylko znaczenie diagnostyczne,
stuzy réwniez do monitorowania postepu i aktywnosci cho-
roby oraz oceny skutecznosci leczenia [2, 20-22]. Nalezy
jednak podkresli¢, ze podwyzszone stezenie tryptazy ma-
stocytowej moze wystapic takze w innych schorzeniach,
przede wszystkim w zespotach mielodysplastycznych i mie-
loproliferacyjnych, u pacjentéw z reakcjami anafilaktycz-
nymi, w zespole hipereozynofilowym oraz w koncowych
stadiach niewydolnosci nerek [20, 22, 23].

We wszystkich przypadkach opisywanych przez auto-
row rozpoznanie kliniczne mastocytozy potwierdzono ba-
daniem histopatologicznym wycinka skéry. Do klasycz-
nych barwien histologicznych, uwidaczniajacych ziarni-
stosci obecne w MC zalicza sie btekit Astra, btekit
toluidyny, barwienie metoda Giemzy, natomiast badanie
immunohistochemiczne wykonuje sie z zastosowaniem
przeciwciat przeciw tryptazie i chymazie [9, 10, 15].
U 2 prezentowanych chorych dochodzito do zaostrzania
sie objawow skornych po ekspozycji na ciepto, po spozy-
ciu alkoholu lub wysitku fizycznym, zas u 1 wystepowaty
objawy ogélne (hipotensja i dusznosc), zalezne od nagte-
go uwalniania mediatoréw z MC pod wptywem dziatania
réoznych czynnikéw. Objawy takie moga wystepowac
na skutek mechanicznego draznienia skory, stresu emo-
cjonalnego, po nagtych zmianach temperatury otoczenia,
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uzadleniach przez owady btonkoskrzydte, weze, meduzy,
po spozyciu niektorych pokarméw zawierajacych aktyw-
ne polipeptydy (ryby, kraby, homary), w przebiegu zaka-
zen, pod wptywem dziatania toksyn bakteryjnych oraz
po niektérych lekach, takich jak kodeina, narkotyczne le-
ki przeciwbolowe, dekstran, polimyksyna B, radiologiczne
Srodki cieniujace, leki sympatykomimetyczne i aspiryna
(2,10, 15, 22]. Wielu z tych czynnikéw nie udaje sie unik-
nac w zyciu codziennym, a biorac pod uwage fakt, ze na-
silenie objawoéw zaleznych od nagtej degranulacji MC mo-
ze by¢ rézne od nieznacznego ostabienia spowodowane-
go spadkiem cisnienia tetniczego krwi, az od wstrzasu
anafilaktycznego wtacznie, zaleca sie edukacje i zaopa-
trzenie chorych w indywidualne zestawy przeciwwstrza-
sowe [1, 2, 22, 24]. Wszyscy chorzy z SM oraz chorzy z CM,
u ktoérych wystapity objawy ogélne, prowadzeni w Gdan-
skim Osrodku Leczenia Mastocytozy zgodnie z zalecenia-
mi ECNM, zostali poinformowani o koniecznosci unikania
czynnikéw wyzwalajgcych oraz zaopatrzeni w adrenaline
w amputkostrzykawce.

Rozpoznanie CM mozna ustali¢ dopiero po wyklucze-
niu obecnosci zmian narzagdowych [1, 2, 5]. Wysokie ste-
zenie tryptazy mastocytowej stwierdzone u wszystkich
przedstawionych chorych (kryterium mniejsze) sugerowa-
to rozw6j zmian uktadowych. Nalezy jednak pamieta¢, ze
wykazano przypadki SM przebiegajacej z niskim pozio-
mem tego enzymu w surowicy [20, 23, 25].

W badaniu histopatologicznym materiatu uzyskane-
go z trepanobiopsji, ktére odgrywa zasadnicza role w dia-
gnostyce i ustalaniu rokowania w SM[1, 8, 26], u 2 pacjen-
tek stwierdzono zajecie procesem chorobowym szpiku
kostnego, z obecnoscia naciekéw z MC. Pozwolito to
na rozpoznanie SM zgodnie z kryteriami przyjetymi przez
WHO [1, 8]. U wszystkich przedstawianych chorych wyka-
zano ekspresje antygendw CD2 i CD25 na powierzchni MC
szpiku kostnego (kryterium mniejsze) [1, 2, 8]. Podobnie
Escribano i wsp. [27] wykazali w duzej grupie badanych
ekspresje antygenéw CD2 i CD25 na powierzchni MC szpi-
ku kostnego u 100% chorych z SM [27]. Badanie genetycz-
ne nie wykazato mutacji c-kit u zadnej z badanych cho-
rych. Mutacja ta, stanowiaca kryterium mniejsze SM, wy-
stepuje u chorych na mastocytoze ze zmienna czestoscia
[1, 22, 24, 25].

U przedstawianych pacjentek nie znaleziono patolo-
gii w obrebie watroby, sledziony, weztéw chtonnych, prze-
wodu pokarmowego, cytopenii, patologicznych ztaman
kosci, spadku masy ciata ani schorzefi hematologicznych,
ktére wystepuja w postaciach SM o ciezkim przebiegu, co
pozwolito na rozpoznanie we wszystkich opisanych przy-
padkach ISM [1, 2, 8, 24].

Postepowanie terapeutyczne u chorych na mastocy-
toze sktada sie z 5 zasadniczych elementdw, takich jak: 1)
edukacja chorych, 2) unikanie czynnikéw stymulujacych
nagta degranulacje MC, 3) leczenie nagtych objawoéw za-
leznych od mediatorow MG, 4) leczenie objawdw przewle-
ktych oraz 5) leczenie zmian narzadowych (w tym lecze-
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nie cytoredukcyjne, stosowane w agresywnej SM, w ma-
stocytozie przebiegajacej z klonalnym rozrostem linii ko-
morkowych niemastocytarnych oraz w biataczce masto-
cytarnej) [1, 2, 10, 24].

Wszystkich prezentowanych chorych poinformowano
o czynnikach ryzyka wystgpienia objawéw ogélnych cho-
roby i postepowaniu w wypadku wystapienia reakcji ana-
filaktycznej oraz wtaczono u nich leki przeciwhistamino-
we. W leczeniu SM stosuje sie leki blokujace receptory hi-
staminowe H1, ktére zmniejszaja Swiad skory
i zapobiegaja nagtym spadkom cisnienia obwodowego,
oraz blokery receptoréw H2 hamujace wydzielanie soku
zotagdkowego, co z kolei odgrywa istotna role w zapobie-
ganiu chorobie wrzodowej, na ktéra pacjenci z mastocy-
toza sg narazeni z powodu stymulujacego sekrecje dzia-
tania mediatoréw uwalnianych z MC [2, 24, 28-31]. Zaréw-
no z doswiadczen wtasnych, jak i doniesien innych
badaczy wynika, ze w wielu przypadkach leki przeciwhi-
staminowe nie kontroluja w petni nasilonego Swiadu, kto-
ry dla niektérych pacjentéw staje sie najuciazliwszym ob-
jawem choroby [24, 28-30]. Proponuje sie w tych przypad-
kach zastosowanie kromoglikanu sodowego, ktéry tagodzi
Swiad, mimo niewielkiego wchtaniania z przewodu pokar-
mowego badZ lekéw antyleukotrienowych oraz leczenia
miejscowego [2, 24, 28-31]. Zaleca sie mozliwie krotkie
stosowanie, ze wzgledu na objawy uboczne tego leczenia,
miejscowych preparatéw steroidowych o stabej i Sredniej
sile dziatania, miejscowych lekéw przeciwhistaminowych,
takie jak dimetindan (Fenistil), emolienty lub fotochemo-
terapie [7, 12, 29]. PUVA-terapia powoduje z reguty popra-
we stanu skory i zmniejszenie swigdu lub nawet catkowi-
te ustapienie objawow choroby, jednak istnieje tenden-
cja do nawrotow po kilku miesigcach od zaprzestania
leczenia [2, 7,12, 29, 31], jak miato to miejsce u prezento-
wanej chorej (przypadek 2.). Ogélne stosowanie kortyko-
steroidéw w ISM mozna rozwazy¢ w wybranych przypad-
kach w celu ograniczenia objawow ogélnych, zwigzanych
z dziataniem mediatorow uwalnianych z MC
[1, 10, 28, 30, 31]. Jednak leczenie to obarczone jest ryzy-
kiem rozwoju powaznych objawéw niepozadanych,
przy czym u chorych na mastocytoze szczegbélnie szybko
moze dojs¢ do rozwoju osteoporozy, gdyz proces ten jest
u nich nasilany przez mediatory uwalniane z MC
[2, 28, 30]. Niektorzy autorzy uwazaja, ze chorzy, u kto-
rych wystepuje osteoporoza, powinni by¢ zawsze diagno-
zowani w kierunku MS, jesli nie stwierdza sie u nich czyn-
nikéw ryzyka wystapienia osteoporozy [10, 14, 30, 32].
Wczesne rozpoznanie i leczenie osteoporozy u chorego
na mastocytoze, jak to miato miejsce u jednej z opisywa-
nych chorych (przypadek 2.), odgrywa istotna role w pro-
filaktyce patologicznych ztaman kosci bedacych nastep-
stwem tej choroby [10, 14, 32]. Prezentowane pacjentki,
podobnie jak wszyscy chorzy na CM i SM, wymagaja okre-
sowej kontroli w celu oceny stopnia zaawansowania choro-
by. Pozostaja zatem pod kontrolg Gdanskiego Osrodka Le-
czenia Mastocytozy, ktory w 2004 r. otrzymat status cen-
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trum doskonatosci (Centre of Excellence) w ramach ECNM.
Dzieki wspoétdziataniu wielu klinik i zaktadéw o réznych
profilach gdanska placowka moze stac sie osrodkiem,
w ktérym chorzy na mastocytoze z catej Polski beda mo-
gli by¢ diagnozowani i leczeni.
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