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MASTOCYTOZA

Mastocytoza obejmuje grupę chorób charakteryzujących się 

patologicznym rozrostem mastocytów w skórze, szpiku 

kostnym, wątrobie, śledzionie, węzłach chłonnych



1. Mastocytoza skórna (CM)

a) plamistogrudkowa MCPM = pokrzywka barwnikowa (UP)

b) Uogólniona mastocytoza skóry DCM

b) mastocytoma skóry

2. Układowa mastocytoza (SM)

a) Mastocytoza o powolnym przebiegu (indolentna) ISM

b) Mastocytoza o podstępnym przebiegu (SSM)

c) Mastocytoza z towarzyszącą chorobą rozrostową szpiku (AHN) 

d) Agresywna mastocytoza (ASM)

e) Białaczka mastocytarna (MCL)

3. Mięsak mastocytarny (MCS)

Valent i wsp. Cancer Res. 2017



Kryteria rozpoznania 

mastocytozy układowej

Do rozpoznania mastocytozy układowej 

konieczne jest spełnienie:

1 kryterium większego i 1 mniejszego,

lub 3 mniejszych

Kryterium większe

Wieloogniskowe nacieki z mastocytów 

w szpiku kostnym lub innym narządzie poza skórą 

(skupiska>15 mastocytów)



Kryteria rozpoznania mastocytozy układowej

Kryteria mniejsze

1. Ponad 25% mastocytów w szpiku kostnym ma 

kształt wrzecionowaty albo wykazuje atypową 

morfologię

2. Wykrycie mutacji kodonu C-KIT 816 we krwi, 

szpiku kostnym, tkankach

3. Mastocyty w szpiku kostnym, krwi lub innych 

tkankach wykazują ekspresję CD 25 lub CD2

4. Stężenie tryptazy w surowicy ponad 20 ng/ml





Typowe objawy Odpowiedź na leki

Prawdopodobny MCA

+

Objawy są 
1. ciężkie 2. napadowe

taknie

MCAS mało prawdopodobny 
ale możliwy łagodny lub lokalny MCA

MCAS prawdopodobny:
1) Poszukiwanie kryteriów MCAS 
2) Wyjaśnienie etiologii MCAS

Spełnia kryteria MCAS

Ustalenie planu postępowania i leczenia

Wtórny MCASPierwotny MCASIdiopatyczny MCAS

alergia
CM/SM
Reaktywna 
Toxyczna
Neurogenna
Fizykalna
Idiopatyczna
Nie związana 
z mastocytami

Klonalna MC:
CM, SM, MMAS

Inne schorzenie np. 
IgE-zależna alergia

Valent et al, Figure 1

Nie spełnia 
kryteriów
MCAS



Kryteria rozpoznania mast cell activation syndrome (MCAS)*

------------------------------------------------------------------------------------------

A) Obecne są typowe objawy ciężkich nawracjacych (epizodycznych) 

układowych objawów aktywacji mastocytów (często anafilaksja) 

(definicja układowych: obejmują przynajmniej 2 układy)

B) Udział mastocytów dokumentowanyc badaniami biochemicznymi :

preferowany marker: wzrost stężenia tryptazy w stosunku do wartości      

wyjściowych o plus 20% + 2 ng/ml** 

C) Odpowiedź objawów na leki stabilizujące mastocyty, wpływające na 

mediatory, blokujące uwalnianie mediatorów, efekt mediatorów ***

------------------------------------------------------------------------------------------

*Zgodnie z konsensusem wcześniejszym wszystkie kryteria muszą być 

spełnione do postawienia rozpoznania (A+B+C) (27). 

**Inne markery aktywacji mastocytów (histamina, metabolity histaminy, 

metabolity PGD2, heparyna) mogą być oznaczane ale są mniej 

specyficzne niż tryptaza

***np.: leki antyhistaminowe.



Markery aktywacji mastocytów poza tryptazą

Wymagany wzrost stężenia o 50% wartości wyjściowej lub 

ponad 2x górna granica normy

Histamina – badana w surowicy lub moczu

Metabolity histaminy – mocz

PGD2 zbiórka dobowa moczu (marker typowy dla mastocytów)

LTC4, LTE4 11β-PGF2α - mocz



Warianty mast cell activation syndromes (MCAS) i uwagi diagnostyczne

-------------------------------------------------------------------------------------------------------

Wariant of MCAS Main Diagnostic Features 

-------------------------------------------------------------------------------------------------------

Pierwotny MCAS Wykazano mutację KIT D816V

(Klonalny MCAS)* Mastocyty wykazują ekspresję CD25

a) z rozpoznaniem mastocytozy (CM or SM)** 

b) z 2 małymi kryteriami SM criteria**

Wtórny MCAS alergia IgE zależna, inna reakcja nadwrażliwości 

inna choroba autoimmunologiczna incdukująca MCAS 

ale stwierdzono atypowych mastocytów, mutacji D816V ***

Idiopatyczny MCAS kryteria umożliwiają rozpoznanie MCAS ale nie ma          

alergii ani nowotworowych, klonalnych mastocytów

* MCAS dawniej MMAS ** większość chorych z CM, SM

*** w badaniach szpiku w cytofotometrii nie ma CD25+ w badaniu 

genetycznym nie ma D816V



Objawy kliniczne związane z układową lub lokalną aktywacją mastocytów 

(MCA) 

------------------------------------------------------------------------------------------

Objawy ostre i napadowe   Typowe dla MCA MCAS bardziej  

prawdopodobne

-----------------------------------------------------------------------------------------

Ostra pokrzywka ++ +

Flushing + +/-

Świąd + +/-

Obrzek naczynioruchowy + +

Zatkanie nosa  +/- -

Świąd nosa +/- -

Świsty + +/-

Obrzęk gardła +/- +/-

Chrypka +/- -

Ból głowy +/- -

Omdlenie z hipotensją +/- ++

Tachykardia +/- +

Ból brzucha +/- +/-

Biegunka +/- +/-

---------------------------------------------------------------------------------------



Diagnostyka różnicowa u chorych z podwyższonym stężeniem tryptazy

--------------------------------------------------------------------------------------------------

Rozpoznanie Najbradziej prawdopodobne żródło tryptazy    

------------------------------------------------------------------------------------------------

Hematologiczne

Systemic mastocytosis Clonal MC

Myelomastocytic leukemia Myeloblasts, neoplastic MC

Ph+ chronic myeloid leukemia Clonal (immature) basophils

Chronic basophilic leukemia Clonal (immature) basophils

Acute basophilic leukemia Clonal (immature) basophils

Acute myeloid leukemia Myeloblasts 

Myelodysplastic syndrome (MDS) Myeloblasts, basophils, MC

Myeloproliferative neoplasm (MPN) Myeloblasts, basophils, MC

MPN/MDS overlap neoplasm Myeloblasts, basophils or MC

FIP1L1/PDGFRA+ 

chronic eosinophilic leukemia (CEL) Clonal MC 



Diagnostyka różnicowa u chorych z podwyższonym stężeniem tryptazy

--------------------------------------------------------------------------------------------------

Rozpoznanie Najbardziej prawdopodobne żródło tryptazy     

------------------------------------------------------------------------------------------------

Przyczyny wtórne, niehematologiczne*

Choroby alergiczne MC

Przewlekła pokrzywka MC

Przewlekłe choroby zapalne MC

Przewlekłe zakażenie pasożytnicze MC

Inne choroby

Rodzinna alpha-tryptasemia MC, other cells?

Ciężka choroba nerek (niewydolność) MC 

Osoby zdrowe** MC

Wynik fałszywie dodatni*** -

--------------------------------------------------------------------------------------------------



REMA score



Valent et al. Allergy

2014
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