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Streszczenie
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Uogblniona mastocytoza skoéry (diffuse cutaneous mastocytosis, DCM) stanowi bardzo rzadka postac¢ kliniczna
mastocytozy, dotyczaca prawie wytacznie niemowlat. Istotag DCM jest uogélniony rozrost mastocytoéw (mast cells —
MC) w skérze, co prowadzi do zajecia procesem chorobowym catej lub prawie catej skéry. Do typowych cech tej
postaci choroby nalezg rozlane pogrubienie i z6ttopomaranczowe zabarwienie skéry, dodatni objaw Dariera oraz
duza sktonnos¢ do tworzenia rozlegtych zmian pecherzowych. W przebiegu DCM dochodzi réwniez do rozwoju
objawéw ogoélnych zaleznych od mediatoréw uwalnianych przez MC w procesie ich degranulacji, takich jak nagte
obnizenie ci$nienia tetniczego krwi, skurcz oskrzeli, biegunka, wymioty, zlewne rumienie skoéry i krwawienie
z przewodu pokarmowego. Ryzyko zajecia procesem chorobowym narzadéw wewnetrznych w DCM jest trudne
do oceny ze wzgledu na rzadkie wystepowanie tej postaci mastocytozy; opisano jednak przypadki przebiegajace
z obecnoscig naciekéw z MC w szpiku kostnym oraz uktadzie limforetikularnym. W niniejszej pracy autorzy opisali
przypadek 3-letniego chtopca z DCM, u ktérego wystepowaty rozlegte zmiany pecherzowe, nasilone objawy ogélne
zalezne od mediatoréw uwalnianych z MC oraz wstrzasy anafilaktyczne.

Stowa kluczowe: uogélniona mastocytoza skéry, mastocytoza u dzieci, mastocytoza uktadowa.

Abstract

Diffuse cutaneous mastocytosis (DCM) is a very rare form of cutaneous mastocytosis occurring almost exclusively
in infants. In DCM there is widespread cutaneous mast cell (MC) proliferation involving the entire or almost the
entire skin. Diffuse thickening of the skin, yellowish-orange pigmentation, pronounced Darier’s sign and tendency
towards extensive bullous eruptions are characteristic changes of this disorder. Degranulation of MC results in
development of mediator-related symptoms: hypotension, bronchospasm, diarrhoea, vomiting, flushing and
gastrointestinal bleeding. The risk of internal organ involvement is difficult to estimate because DCM is uncommon;
however, mast cell infiltration of bone marrow and the reticuloendothelial system has been reported. We present
a 3-year-old boy suffering from DCM with generalized bullous rash, severe mediator-related symptoms and anaphylaxis.

Key words: diffuse cutaneous mastocytosis, paediatric mastocytosis, systemic mastocytosis.

Wprowadzenie

Mastocytozy stanowia réznorodna grupe rzadko wyste-
pujacych choréb, charakteryzujacych sie rozplemem i na-
gromadzeniem komérek tucznych — mastocytow (mast cells
—MC), w skérze i innych narzadach, najczesciej w szpiku
kostnym, watrobie, Sledzionie i weztach chtonnych [1--3].
Skérna manifestacja stanowi najczestsza postac schorze-

nia. Zgodnie z zaleceniami WHO mastocytoze skory (cuta-
neous mastocytosis — CM) dzieli sie na nastepujace posta-
cie kliniczne:
1. plamisto-grudkowa skérna mastocytoze (maculopapu-
lar form — MPCMW),
a. typowa pokrzywka barwnikowa (urticaria pigmento-
sa—UP),
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b. posta¢ grudkowo/tarczkowa (papular/plague form),
c. postac guzkowa (nodular form),
d. postac telangiektatyczna (telangiectatic type);
2.znamie mastocytowe (mastocytoma) — pojedyncza
zmiana,
3. uogoblniong skoérng mastocytoze (diffuse cutaneous ma-
stocytosis — DCM) [4].

Proces chorobowy moze rozpoczac sie w kazdym wie-
ku, najczesciej dotyczy jednak wieku niemowlecego;
w 55% przypadkéw CM rozwija sie przed ukoficzeniem
2. roku zycia [2, 3, 5]. Mastocytoza u dzieci obejmuje przede
wszystkim skére, bardzo rzadko dochodzi u nich do zaje-
cia narzadéw wewnetrznych i rozwoju mastocytozy ukta-
dowej (systemic mastocytosis — SM) (1, 3, 5, 6]. Na obraz
kliniczny mastocytozy sktadaja sie 2 grupy objawdw: ob-
jawy zalezne od infiltracji skory przez MC, dajace charak-
terystyczne dla mastocytozy plamistogrudkowe osutki
z dodatnim objawem Dariera (polegajacym na zaczerwie-
nieniu i obrzeku wykwitéw na skutek pocierania) oraz ob-
jawy ogolne, zalezne od mediatoréw uwalnianych przez
MC[2, 5, 7]. MC sg bowiem zrédtem mediatoréw o szero-
kim zakresie biologicznego oddziatywania, takich jak hi-
stamina, serotonina, czynniki chemotaktyczne dla eozy-
nofiléw i neutrofilow, liczne enzymy (tryptaza, chymaza
i inne), proteoglikany (heparyna i siarczan chondroityny),
metabolity kwasu arachidonowego (leukotrieny, trombok-
san, prostaglandyny, czynnik aktywujacy ptytki) i cytoki-
ny (m.in. IL-1, IL-3, IL-4, IL-5, IL-6, TNF-alfa) [1-3]. Do nagtej
degranulacji MC moze dojs¢ pod wptywem dziatania licz-
nych czynnikéw stymulujacych, m.in. bodZzcow fizycznych
(nagte oziebienie lub ogrzanie, mechaniczne podraznie-
nie skory), ukaszenia owadéw (najczesciej btonkoskrzy-
dtych), czy lekéw (np. kodeina, narkotyczne leki przeciw-
boélowe, dekstran, radiologiczne Srodki cieniujace, sympa-
tykomimetyki, leki zwiotczajgce miesnie) [2, 6-9].
Masywne uwolnienie mediatoréw manifestuje sie klinicz-
nie uogélnionym rumieniem skory (flushing), gwattow-
nym spadkiem cisnienia tetniczego krwi, niekiedy dusz-
nosciami, biegunka i wymiotami o réznym stopniu nasi-
lenia az do wstrzasu anafilaktycznego witacznie [5, 8-10].

Uogdlniona skdrna mastocytoza (DCM) stanowi nie-
zmiernie rzadka postac kliniczng CM, dotyczaca prawie
wytacznie niemowlat [3, 5, 11, 12]. Do pierwszych objawdw
choroby, ktére moga pojawic sie juz w pierwszej dobie
po urodzeniu lub we wczesnym okresie niemowlecym, na-
lezg erytrodermia, nasilony dermografizm oraz powsta-
wanie rozlegtych zmian pecherzowych, czasami o charak-
terze krwotocznym [3, 11, 13]. W tej postaci nastepuje
uogolniony rozrost MC w skdrze, co prowadzi do zajecia
procesem chorobowym catej skory. Zmiany maja charak-
ter zlewny, skora jest ciastowato nacieczona, zgrubiata,
niekiedy zliszajowaciata. W obrebie tej pachydermicznie
zmienionej skéry moze pojawic sie ogniskowy masywny
rozrost MC, co klinicznie manifestuje sie obecnoscia roz-
sianych guzkow, guzéw lub wykwitéw plamistogrudko-
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wych, wystepujacych na tle zlewnych zmian naciekowych;
objaw ten opisywany jest w literaturze jako leather-grain
skin [11, 13, 14]. Skéra cechuje sie czesto zéttopomaran-
czowym lub Z6ttobrazowym zabarwieniem, do 2.-3. roku
zycia wystepuje duza sktonnosé do erytrodermii i powsta-
wania krwotocznych zmian pecherzowych, nawet pod wpty-
wem niewielkich bodzcow mechanicznych. Uporczywy
Swiad z okresowym nasilaniem sie, wybitnie nasilony ob-
jaw Dariera oraz wystepowanie objawdw ogoélnych zalez-
nych od nagtej degranulacji MC naleza do charakterystycz-
nych cech DCM [3, 11, 13, 14]. W przebiegu choroby docho-
dzi bowiem do gwattownych, napadowych spadkéw
cisnienia tetniczego krwi, zlewnego zaczerwienienia catej
skory (flushing), wymiotéw, biegunek, niekiedy rowniez
krwawienia z przewodu pokarmowego, zaburzef oddycha-
nia z bezdechem i sinicg oraz stanéw wstrzasowych [3, 11,
13, 14]. Opanowanie tych objawéw w wieku niemowlecym
decyduje zwykle o rokowaniu, gdyz — podobnie jak w in-
nych postaciach CM rozpoczynajacych sie we wczesnym
dziecinstwie — rowniez w DCM wystepuje tendencja do po-
prawy stanu klinicznego [11]. Ryzyko rozwoju zmian narza-
dowych w tej postaci mastocytozy jest trudne do oceny ze
wzgledu na rzadkie wystepowanie DCM i kazuistyczny cha-
rakter wiekszosci doniesien [3, 5, 11, 13-15]. Opisano przy-
padki zejscia Smiertelnego niemowlat z t3 postacig CM,
zwigzane z zajeciem uktadu limforetikularnego, szpiku
kostnego oraz przewodu pokarmowego [15-17].

W niniejszej pracy autorzy opisali przypadek 3-letnie-
go chtopca z DCM, przebiegajaca z nasilonymi objawami
ogélnymi zaleznymi od mediatoréw uwalnianych z MC
w procesie ich degranulacji i anafilaksja w wywiadzie.

Opis przypadku

3-letni chtopiec, urodzony w 39. tyg. cigzy sitami na-
tury o masie urodzeniowej 2910 gram, 10 punktéow wg
skali Apgar, w ocenie pediatrycznej noworodek zdrowy,
u ktérego nie stwierdzano zmian skérnych. Od 1. mies. zy-
cia u dziecka zaczety pojawiac sie na skorze wysiewy drob-
nych babli pokrzywkowych oraz wieksze wykwity obrze-
kowe w miejscach ucisku lub niewielkiego urazu mecha-
nicznego, ustepujace samoistnie po kilku lub kilkunastu
godzinach. Okoto 2. mies. zycia po cieptej kapieli cata sko-
ra zaczeta ulegac zlewnemu zaczerwienieniu, ktéremu to-
warzyszyt duzy niepokdj dziecka, béle brzucha i biegunki,
co zinterpretowano jako typowe dla okresu niemowlece-
go bole kolkowe. W 6. tyg. zycia zaszczepiono dziecko
na WZW typu B oraz btonice-tezec-krztusiec; nie obser-
wowano objawdw poszczepiennych. Zgodnie z kalenda-
rzem szczepiefi w 3. mies. zycia chtopca poddano szcze-
pieniu na btonice-tezec-krztusiec oraz poliomyelitis.
W 2. dobie po szczepieniu na skérze owtosionej gtowy po-
jawit sie rozlegty babel pokrzywkowy o srednicy ok. 1,5 cm.
W 3. dobie zaobserwowano wysiew babli pokrzywkowych
na brzuchu oraz pojedyncze wykwity pecherzowe o Sred-
nicy ok. 0,5 cm na skoérze tutowia i lewym udzie.
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Ryc. 1.i 2. Niemowle z DCM w wieku 4 mies. Na skérze tutowia i koficzyn masywny wysiew zmian pecherzowych z kom-
ponenta krwotoczng

Po uptywie 2 tyg. (w wieku 3,5. mies.) doszto do ma-
sywnego wysiewu zmian pecherzowych z wyrazng kom-
ponentg krwotoczng, zlokalizowanych na tutowiu, konczy-
nach, szyii skorze owtosionej gtowy. Wolne od zmian cho-
robowych byty jedynie twarz, dtonie i stopy. Nie udato sie
ustali¢ czynnika sprawczego; w dniu poprzedzajgcym wy-
siew zmian pecherzowych dziecko byto zdrowe, nie otrzy-
mywato zadnych lekéw. Chtopiec w stanie ogélnym ciez-
kim trafit na Oddziat Dzieciecy Szpitala Wojewddzkiego
w Betchatowie, gdzie wysunieto podejrzenie zespotu SSSS
(Staphylococcal Scaled Skin Syndrom). Badania laborato-
ryjne wykazaty wysoka leukocytoze, a z tresci pecherzy
wyhodowano gronkowce koagulazoujemne. Przez caty czas
hospitalizacji dziecko nie goragczkowato, 2-krotnie obser-
wowano wysiewy nowych zmian pecherzowych (ryc. 1.12.).
Wigczono antybiotykoterapie ogélng (Cefuroxim i Amika-
cin), jatowe opatrunki oraz ogélne postepowanie jak w opa-
rzeniu Il stopnia i uzyskano poprawe kliniczng. Z powodu
kolejnego wysiewu zmian pecherzowych witgczono Clin-
damycin w syropie, po ktérym wystapity wymioty, biegun-
ka i rozwinat sie petnoobjawowy wstrzas anafilaktyczny,
opanowany przez domiesniowe podanie Dexamethasonu.

Po uzyskaniu poprawy stanu ogélnego dziecko prze-
kazano na Oddziat Dermatologii Dzieciecej Wojewddzkie-
go Specjalistycznego Szpitala w todzi, gdzie przeprowa-
dzono diagnostyke w kierunku choréb pecherzowych.
W surowicy dziecka nie wykryto ani przeciwciat swoistych
dla ww. dermatoz, ani przeciwciat przeciwjadrowych ANA.
Badanie immunopatologiczne wycinka skory réwniez nie
pozwolito na potwierdzenie zadnej z choréb pecherzo-
wych o podtozu autoimmunologicznym. Badanie histopa-
tologiczne wykazato pecherz podnaskérkowy, w obrebie
naskérka duzy obrzek srédnaskérkowy z tendencja
do tworzenia pecherzykéw tuz pod naskérkiem oraz moc-
no nasilony naciek zapalny z komérek limfocytarnych, gra-
nulocytéw i komérek nabtonkowatych. Wyniki tych badan
nie pozwolity na postawienie jednoznacznego rozpozna-
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nia, dlatego tez wysunieto podejrzenie, ze zmiany maja
charakter wtérny do toczacego sie procesu nowotworo-
wego i dziecko przekazano do Kliniki Choréb Dzieci Uni-
wersyteckiego Szpitala Klinicznego w todzi w celu dalsze]
diagnostyki.

Podczas hospitalizacji w klinice zdecydowano o zato-
zeniu wktucia centralnego, aby utatwi¢ podawanie lekow.
Po dozylnym zastosowaniu ketaminy wystapit wstrzas
anafilaktyczny, ktéry zostat z trudem opanowany. Wyko-
nano USG jamy brzusznej i przezciemiaczkowe USG gto-
wy, ktére nie wykazaty odchylef od stanu prawidtowego.
Badanie RTG klatki piersiowej i konsultacje pulmonolo-
giczne wykluczyty proces zapalny, choroby rozrostowe oraz
obecnos¢ zmian swoistych. W surowicy nie stwierdzono
przeciwciat typu pemphigus, pemphigoid, przeciwciat prze-
ciwjadrowych ani odchylen w podstawowych badaniach
laboratoryjnych. Pomimo prowadzonej steroidoterapii i an-
tybiotykoterapii zaréwno podczas hospitalizacji, jak i po-
miedzy kolejnymi pobytami w szpitalu, dochodzito do co-
tygodniowych wysiewdw rozlegtych zmian pecherzowych
na podtozu rumieniowym, ktére byty poprzedzone napa-
dowym rumieniem catej skory, wymiotami i biegunka. Wo-
bec powyzszego zdecydowano o ponownym pobraniu wy-
cinka ze zmian skérnych. Rozsiany naciek z MC w skérze
witasciwej pozwolit na rozpoznanie mastocytozy.

W zwigzku z ciezkim przebiegiem choroby i obecno-
Scig nasilonych objawéw ogblnych zdecydowano o pod-
jeciu diagnostyki w kierunku uktadowego charakteru ma-
stocytozy. Wykonano trepanobiopsje kosci. Ocena histo-
patologiczna szpiku kostnego nie wykazata naciekéw z MC
ani zwiekszonej liczby tych komaérek. Obraz mikroskopo-
wy byt umiarkowanie bogatokomorkowy, a stosunek ilo-
Sciowy uktadu czerwono- do biatokrwinkowego wyraznie
przesuniety na korzys¢ tego drugiego i réowny 1:8. Uktad
erytroblastyczny — o skapej reprezentacji szpikowej — cha-
rakteryzowat sie torem odnowy gtéwnie mikroblastycz-
nym. Szereg ziarnisty byt bardzo liczny, reprezentowany
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Ryc. 3.14. DCM u 3-letniego dziecka. Widoczne rozlane nacieczenie skéry tutowia i koficzyn z obecnoscia licznych, ptasko-
wyniostych, zlewajacych sie grudek (leather-grain skin)

przez prekursory na wszystkich szczeblach rozwoju, jed-
nak z wyrazna przewaga pateczkowatych i segmentowa-
nych neutrofili. Stwierdzono obecno$¢ megakariocytéw,
ptytkujacych bardzo obficie. W preparatach obecne byty
liczne duze skupiska ptytek krwi. W licznym uktadzie fa-
gocytowo-mononuklearnym stwierdzono obecnosé zmian
wodniczkowych w cytoplazmie wiekszosci monocytow.
Uktad chtonny ilosciowo i jakosciowo pozostat bez zmian.
W celu uzupetnienia diagnostyki w kierunku oceny zmian
narzadowych i poszukiwan ewentualnych pozaszpiko-
wych ognisk naciekoéw z MC wykonano scyntygrafie ko-
Sci oraz TK jamy brzusznej, ktére nie wykazaty odchylen
od stanu prawidtowego. Po znieczuleniu dozylnym, zasto-
sowanym w celu przeprowadzenia diagnostyki obrazowej,
wystapito zaczerwienienie skory, szczeg6lnie okolicy twa-
rzy i moszny, ktére ustgpito po podaniu dozylnym gliko-
kortykosteroidow.

Podczas hospitalizacji zastosowano antybiotykotera-
pie ogblng, metyloprednizolon, cetirizine, hydroxyzine, ra-
nitydyne, montelukast, ketokonazol, kromoglikan sodo-
wy oraz miejscowo Clotrimazol krem i 2% roztwar piok-
taniny, uzyskujac stopniowa poprawe stanu klinicznego.
Przeprowadzona diagnostyka onkologiczna wykluczyta to-
czacy sie proces nowotworowy oraz obecnosé zmian na-
rzagdowych typowych dla SM.

Od ponad 2 lat chtopiec pozostaje pod kontrolg Kliniki
Dermatologii i Dermatologii Dzieciecej Uniwersytetu Me-
dycznego w todzi, gdzie byt leczony przewlekle lekami prze-
ciwhistaminowymi, blokujacymi receptory H1 i H2 (Cetiri-
zina, Hydroxyzina, Clemastina, Ranitydyna), kromoglikanem
sodowym oraz miejscowo preparatami steroidowymi i an-
tybiotykowymi (piwalan prednizolonu i siarczan neomycy-
ny oraz neomycyna i bacytracyna). Rodzicéw zaopatrzono
w zestaw przeciwwstrzasowy zawierajacy epinefryne w am-
putkostrzykawce i Dexamethason oraz poinformowano
0 zasadach stosowania tych lekow. W 2. roku zycia stan
dziecka ulegt znacznej poprawie, wysiewy zmian pokrzyw-
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kowych staty sie rzadsze, a towarzyszace im objawy ogél-
ne zalezne od nagtej degranulacji MC mniej nasilone.

W lipcu 2006 . opisany przypadek byt konsultowany
w Klinice Dermatologii AM w Gdansku, nalezacej do Eu-
ropean Competence Network on Mastocytosis (ECNM).
W badaniu przedmiotowym stwierdzono rozlane nacie-
czenie prawie catej skéry, z obecnoscia licznych ptasko-
wyniostych grudek, nadajacych skérze strukture opisywa-
na w literaturze jako leather-grain skin (ryc. 3.1 4.), wzmo-
zony dermografizm oraz dodatni objaw Dariera. Z wywiadu
wynikato, ze od ponad roku na skérze nie wystepujg zmia-
ny pecherzowe. Nie stwierdzono powiekszenia watroby,
Sledziony i weztoéw chtonnych ani odchylefh w morfologii
krwi obwodowej oraz biochemicznych parametrach wa-
trobowych i nerkowych. Oznaczono poziom tryptazy ma-
stocytowej, ktéry wynosit 21 ng/ml (N <5 ng/ml). Rozpo-
znano uogodlniong skérng mastocytoze. Rodzicéw dziec-
ka poinformowano o czynnikach mogacych stymulowac
nagta degranulacje MC i koniecznosci ich unikania. Zale-
cono statg opieke dermatologiczng, kontrole morfologii
krwi i parametréw biochemicznych co 6 mies. oraz ozna-
czanie poziomu tryptazy mastocytowej przynajmniej raz
w roku w celu monitorowania ciezkosci przebiegu choro-
by. Utrzymano podawanie Cetirizyny oraz zalecono posia-
danie podrecznego zestawu przeciwwstrzasowego.

Omowienie

DCM nalezy do najrzadszych i najciezej przebiegaja-
cych mastocytoz skérnych u dzieci; ocenia sie, ze stano-
wi ona ok. 1-3% wszystkich mastocytoz ograniczonych
do skory [11-13, 16]. Na obraz kliniczny opisanej po raz
pierwszy przez Degosa i wsp. w 1951 r. DCM sktadaty sie
takie objawy, jak uogélniony rumien skory z jej z6ttobra-
zowym zabarwieniem, pachydermicznym pogrubieniem,
zwtaszcza w okolicy dotéw pachowych i pachwin, oraz
struktura poréwnywana do skorki pomaranczy (peau
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d’orange), a takze swiad i tendencja do tworzenia sie
zmian pecherzowych [18].

Obecnie wiadomo, ze obraz kliniczny, przebieg i nasi-
lenie objawow ogolnych zaleznych od mediatoréw uwal-
nianych przez MC moga by¢ bardzo rézne. Zlewne nacie-
czenie przez MC catej lub prawie catej skory — charakte-
rystyczne dla tej postaci CM — powoduje, ze nawet
niewielkie podraznienie mechaniczne lub uraz skéry mo-
ze prowokowac powstanie nie tylko miejscowego zaczer-
wienienia i obrzeku typowego dla objawu Dariera, ale tak-
ze objawu flushing, nagtego spadku cisnienia tetniczego
krwi, skurczu oskrzeli oraz biegunki i wymiotéw, tj. obja-
wow zaleznych od mediatoréw uwalnianych przez MC
w procesie ich degranulacji 3, 11, 13, 14].

Opisano liczne przypadki DCM, w ktérych doszto
do rozwoju zmian narzadowych, jak réwniez przypadki
zakonczone zejsciem smiertelnym niemowlat i matych
dzieci, spowodowane wstrzagsem anafilaktycznym lub
krwawieniem z przewodu pokarmowego, zwigzanym
z obecnoécig wrzodu trawiennego [15-17, 19, 20]. U pa-
cjentdw z mastocytoza stymulujace sekrecje soku zotgd-
kowego dziatanie histaminy predysponuje bowiem do roz-
woju choroby wrzodowej. W czesci przypadkéw wraz
z wiekiem dziecka skoéra staje sie mniej reaktywna, uste-
puje sktonnosé do tworzenia sie zmian pecherzowych, ob-
jawy ogolne zalezne od mediatoréw staja sie mniej nasi-
lone i nie dochodzi do rozwoju SM, jak stato sie to w opi-
sanym przez autorow przypadku [11, 21]. Tendencja
do samoistnego catkowitego ustepowania zmian skér-
nych, typowa dla innych postaci CM u dzieci, w DCM oce-
niana jest jednak zwykle jako niewielka; rozlane naciecze-
nie, przebarwienie i wzmozony dermografizm moga utrzy-
mywac sie do wieku dorostego [11, 14, 21, 22].

W literaturze spotyka sie rowniez kazuistyczne przy-
padki DCM, w ktérych — pomimo uogélnionego naciecze-
nia skory, a niekiedy takze wspotistnienia guzéw o utka-
niu mastocytarnym — nie obserwowano objawu flushing
ani innych objawoéw ogélnych zaleznych od degranulacji
MC[18, 22]. Na og6t jednak w przebiegu DCM dochodzi
do napadowych rumieni skoéry, epizodéw hipotensji, bie-
gunek i wymiotéw o réznym stopniu nasilenia az
do wstrzasu anafilaktycznego wtacznie, jak stato sie to
w opisywanym przez nas przypadku. Hannford i wsp. [16]
oceniajacy grupe 173 dzieci z CM rozpoznali DCM jedynie
w 3 przypadkach; u wszystkich dzieci z t3 postacig masto-
cytozy obserwowali flushing, swiad skéry, béle brzucha
i biegunki. U dwojga z tych dzieci rozpoznano SM z zaje-
ciem watroby, Sledziony, weztéw chtonnych oraz szpiku
kostnego u jednego z nich.

Jednym z najbardziej charakterystycznych objawéw
DCM jest wystepowanie zmian pecherzowych. Do two-
rzenia sie pecherzy moze dochodzi¢ réwniez w UP i w ob-
rebie zmian typu mastocytoma, zwtaszcza u dzieci poni-
zej 2.-3. roku zycia, co zalezy nie tylko od uwalnianych
przez MC substancji mediatorowych, ale réwniez od wiek-
szej sktonnosci skoéry dzieci do zmian pecherzowych [3,
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11-13]. W DCM zmiany pecherzowe sg jednak z reguty bar-
dzo liczne, rozlegte, czesto krwotoczne [3, 11, 13]. Tenden-
cja do tworzenia sie zmian krwotocznych w obrebie sko-
ry i krwawien z przewodu pokarmowego moze sie wigzac
z masywnym uwalnianiem heparyny i innych mediatoréw
w procesie degranulacji [13, 20]. W starszym pismiennic-
twie w celu okreslenia DCM, w ktérej dominujacym obja-
wem klinicznym byty nasilone zmiany pecherzowe, uzy-
wano nawet terminu bullous mastocytosis [23]. Kettelhut
i Golitz podkreslaja, ze rozlegte zmiany pecherzowe mo-
ga wyprzedzaé wystapienie innych objawéw mastocyto-
zy i przypominac obrazem klinicznym Staphylococcal Scal-
ded Skin Syndrom, erythema multiforme lub wrodzone
choroby pecherzowe [11, 13, 14, 23]. Dlatego tez proponu-
je sie, by w diagnostyce réznicowej choréb przebiegaja-
cych z tworzeniem sie pecherzy w wieku noworodkowym
i niemowlecym uwzglednia¢ DCM. Rozlegte zmiany pe-
cherzowe zdominowaty rowniez obraz kliniczny opisane-
go przez autorow przypadku i staty sie powodem diagno-
styki w kierunku szerokiego spektrum klinicznego choréb
pecherzowych. Zmianom pecherzowym w DCM przypisu-
je sie tez pewne znaczenie prognostyczne. Zaobserwowa-
no, ze w przypadkach, w ktérych zmiany te stanowia
pierwszy objaw mastocytozy, wystepuje wieksze ryzyko
rozwoju SM niz w przypadkach, kiedy zmiany pecherzo-
we pojawiaja sie wtdrnie do uogdlnionego nacieku skory
[13, 17, 24]. De Bascco opisat 8 niemowlat z SM, u ktérych
choroba rozpoczeta sie od zmian pecherzowych [17].

Za podstawe rozpoznania DCM uwaza sie badanie hi-
stopatologiczne wycinka skéry. Pomimo znacznych réznic
klinicznych pomiedzy DCM i UP, obraz histopatologiczny
w obu tych odmianach mastocytozy jest podobny i cha-
rakteryzuje sie naciekiem z MC w skorze wtasciwej,
zwtaszcza wokdt naczyn i przydatkéw, co moze czasami
prowadzi¢ do zaburzenia prawidtowej architektoniki sko-
ry [5, 11, 21, 24]. Ocena histopatologiczna skéry pozwolita
na postawienie ostatecznego rozpoznania rowniez w opi-
sanym przez autoréw przypadku, ktéry sprawiat duze trud-
nosci diagnostyczne.

Ze wzgledu na zwiekszone ryzyko rozwoju choroby
uktadowej u pacjentéw z DCM i bardzo ciezki przebieg kli-
niczny choroby u opisywanego dziecka zdecydowano
o podjeciu diagnostyki w kierunku zmian narzadowych.
Wyniki przeprowadzonych badan z biopsja szpiku wtacz-
nie nie daty podstaw do rozpoznania SM, pacjent nie spet-
niat bowiem gtéwnego kryterium diagnostycznego dla SM,
ktére stanowi obecnosé naciekéw z MC w szpiku kostnym
lub narzadach innych niz skéra [1, 2, 8]. Poziom tryptazy
mastocytowe] byt nieznacznie podwyzszony (21 ng/ml) po-
wyzej wartosci przyjetej jako jedno z kryteriow mniejszych
SM (20 ng/ml) [1, 2, 8, 25]. Inne kryteria mniejsze, takie
jak obecnos¢ mutacji c-kit 816D oraz obecnos¢ CD2 i CD25
dodatnich MC w szpiku kostnym, nie byty oznaczane,
co jednak nie wptynetoby na zmiane rozpoznania w ana-
lizowanym przypadku. Zgodnie z zaleceniami ECNM
zawartymi w najnowszym konsensusie, w pediatrycznych
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przypadkach mastocytozy diagnostyka w kierunku SM
powinna obejmowac przede wszystkim badanie fizykal-
ne, morfologie krwi obwodowej, poziom tryptazy masto-
cytowej, podstawowe parametry biochemiczne krwi ob-
wodowej i okresowa kontrole kliniczna [1, 2, 5, 8]. Podej-
rzenie wystepowania zmian narzadowych oraz wysokie
i narastajace w czasie stezenie tryptazy mastocytowej
(ponad 100 ng/ml) stanowi podstawe do dalszej diagno-
styki inwazyjnej z biopsja szpiku wigcznie.

W prezentowanym przypadku dziecko byto leczone
przewlekle lekami przeciwhistaminowymi zaréwno blo-
kerami receptorow H1, jak i H2, ktére zmniejszajg Swiad
skory i nasilenie objawow ogblnych zaleznych od media-
toréw, zapobiegaja nagtym epizodom spadku cisnienia
tetniczego krwi oraz obnizaja ryzyko rozwoju choroby
wrzodowej [2, 6-8, 26-28]. Nasilone objawy ogdlne zalez-
ne od degranulacji MC i wstrzas anafilaktyczny opanowy-
wano przez podawanie dozylnie glikokortykosteroidéw
zgodnie z ogblnie przyjetym schematem terapeutycznym.
Rodzicéw dziecka poinformowano o mozliwosci wysta-
pienia wstrzasu anafilaktycznego, czynnikach mogacych
stymulowac uwalnianie substancji mediatorowych z MC,
koniecznosci unikania tych czynnikéw oraz zaopatrzono
ich w podreczny zestaw przeciwwstrzasowy. Dobra wspot-
praca z rodzicami/opiekunami dziecka i ich wiedza doty-
czaca istoty choroby oraz koniecznosci szybkiej interwen-
cji w stanach naglacych jest szczegoélnie istotna w poste-
powaniu terapeutycznym, co zgodnie podkreslaja wszyscy
autorzy opracowujacy schematy leczenia mastocytoz
[1, 2, 5-8, 26-28].

Rokowanie w omawianym przez nas przypadku jest
dobre. Zaréwno objawy skérne, jak i ogélne ulegaja bo-
wiem stopniowej poprawie, a dziecko rozwija sie prawi-
dtowo. Pozostaje ono pod statg kontrolg dermatologiczna
i opanowanym do perfekcji postepowaniem profilaktycz-
nym rodzicow. Konieczna jest jednak dalsza systematycz-
na kontrola kliniczna i okresowe oznaczanie poziomu tryp-
tazy mastocytowe], bedacej nie tylko istotnym kryterium
diagnostycznym, ale takze przydatnym parametrem w mo-
nitorowaniu ciezkosci przebiegu mastocytozy [8, 25].

Pomimo ze mineto juz ponad 50 lat od opisania DCM
i ponad 135 lat od pierwszego opisu CM dokonanego przez
Nettleshipa i Taya, diagnostyka i leczenie mastocytozy na-
dal pozostaje wyzwaniem dla lekarzy i naukowcow.
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