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MASTOCYTOZA

Mastocytoza obejmuje grupe chordb charakteryzujacych sie
patologicznym rozrostem mastocytow w skorze, szpiku

kostnym, watrobie, sledzionie, weztach chtonnych



Advances in the Classification and Treatment of
Mastocytosis: Current Status and Outlook toward

the Future
Valent i wsp. Cancer Res. 2017

1. Mastocytoza skérna (CM)
a) plamistogrudkowa MCPM = pokrzywka barwnikowa (UP)
b) Uogdlniona mastocytoza skéry DCM

b) mastocytoma skory

2. Uktadowa mastocytoza (SM)
a) Mastocytoza o powolnym przebiegu (indolentna) ISM
b) Mastocytoza o podstepnym przebiegu (SSM)
c) Mastocytoza z towarzyszacg chorobg rozrostowg szpiku (AHN)
d) Agresywna mastocytoza (ASM)

e) Biataczka mastocytarna (MCL)

3. Miesak mastocytarny (MCS)



Kryteria rozpoznania

mastocytozy ukiadowej

Do rozpoznania mastocytozy ukiadowej
konieczne jest spetnienie:
1 kryterium wiekszego i 1 mniejszego,
lub 3 mniejszych

Kryterium wieksze
Wieloogniskowe nacieki z mastocytow

w szpiku kostnym lub innym narzadzie poza skoéra
(skupiska>15 mastocytow)




Kryteria rozpoznania mastocytozy ukiadowej

Kryteria mniejsze

1. Ponad 25% mastocytow w szpiku kosthym ma
ksztait wrzecionowaty albo wykazuje atypowag
morfologie

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

3. Mastocyty w szpiku kostnym, krwi lub innych
tkankach wykazuja ekspresje CD 25 lub CD2

4. Stezenie tryptazy w surowicy ponad 20 ng/mi
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Kryteria rozpoznania mast cell activation syndrome (MCAS)*

A) Obecne sg typowe objawy ciezkich nawracjacych (epizodycznych)

uktadowych objawow aktywacji mastocytow (czesto anafilaksja)
(definicja uktadowych: obejmujg przynajmniej 2 uktady)

B) Udziat mastocytow dokumentowanyc badaniami biochemicznymi :
preferowany marker: wzrost stezenia tryptazy w stosunku do wartosci
wyjsciowych o plus 20% + 2 ng/ml**

C) Odpowiedz objawdw na leki stabilizujgce mastocyty, wptywajace na
mediatory, blokujgce uwalnianie mediatoréw, efekt mediatorow ***
*Zgodnie z konsensusem wczesniejszym wszystkie kryteria muszg by¢
spetnione do postawienia rozpoznania (A+B+C) (27).

**Inne markery aktywacji mastocytow (histamina, metabolity histaminy,
metabolity PGD2, heparyna) mogg by¢ oznaczane ale sg mniegj
specyficzne niz tryptaza

***np.: leki antyhistaminowe.



Markery aktywacji mastocytow poza tryptaza
Wymagany wzrost stezenia o 50% wartosci wyjsciowej lub
ponad 2x gorna granica normy
Histamina — badana w surowicy lub moczu
Metabolity histaminy — mocz

PGD, zbiérka dobowa moczu (marker typowy dla mastocytow)

LTC,, LTE, 11B-PGF,, - mocz



Warianty mast cell activation syndromes (MCAS) i uwagi diagnostyczne

Wariant of MCAS Main Diagnostic Features
Pierwotny MCAS Wykazano mutacje KIT D816V
(Klonalny MCAS)* Mastocyty wykazujg ekspresje CD25

a) z rozpoznaniem mastocytozy (CM or SM)**
b) z 2 matymi kryteriami SM criteria**
Wtorny MCAS alergia IgE zalezna, inna reakcja nadwrazliwosci

inna choroba autoimmunologiczna incdukujgca MCAS
ale stwierdzono atypowych mastocytow, mutacji D816V ***

Idiopatyczny MCAS kryteria umozliwiajg rozpoznanie MCAS ale nie ma
alergii ani nowotworowych, klonalnych mastocytow

* MCAS dawniej MMAS ** wiekszosc¢ chorych z CM, SM
*** w badaniach szpiku w cytofotometrii nie ma CD25+ w badaniu
genetycznym nie ma D816V



Objawy kliniczne zwigzane z uktadowg lub lokalng aktywacjg mastocytow

(MCA)

Typowe dla MCA

MCAS bardziej
prawdopodobne

Ostra pokrzywka
Flushing

Swiad

Obrzek naczynioruchowy
Zatkanie nosa

Swiad nosa

Swisty

Obrzek gardta
Chrypka

Bol gtowy

Omdlenie z hipotensjg
Tachykardia

Bol brzucha

Biegunka



Diagnostyka roznicowa u chorych z podwyzszonym stezeniem 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 roznicowa u chorych z podwyzszonym stezeniem tryptazy

Przyczyny wtorne, niehematologiczne*

Choroby alergiczne MC
Przewlekta pokrzywka MC
Przewlekte choroby zapalne MC
Przewlekte zakazenie pasozytnicze MC

Inne choroby

Rodzinna alpha-tryptasemia MC, other cells?
Ciezka choroba nerek (niewydolnos¢) MC
Osoby zdrowe** MC

Wynik fatszywie dodatni*** i}



Zespot aktywacji mastocytow i monoklonalny zespot
aktywacji mastocytow — znaczenie u chorych leczonych
y4 powodu reakcji anaf“aktycznej ) Alergia Astma Immunologia 2013, 18 (4): 209-212

REMA score

Tabela I. Model predykcyjny wystepowania mastocytozy i zespotu monoklonalnej aktywacji mastocytéw w anafilaksji przy braku pokrzywki
barwnikowej w wywiadzie. Liczba punktéw ponizej 2 zwigzana jest z niskim ryzykiem, natomiast réwna i wyzsza niz 2 z wysokim ryzykiem
mastocytozy badz monoklonalnego zespotu aktywacji mastocytéw. Czuto$é modelu — 0,92, swoistos¢ 0,81 [7,8].

Zmienna Liczba punktow
Meska +1
Ptec .
Zenska -1
Brak pokrzywki i obrzeku naczynioruchowego +1
Objawy kliniczne Pokrzywka i obrzek naczynioruchowy -2
Omdlenie lub stan przedomdleniowy +3
<15ng/mL -1
Tryptaza

>25 ng/mL +2
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