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Mastocytoza — przy diagnozie kluczowa jest znajomos¢
objawow
20 paZdziernika obchodzimy Miedzynarodowy Dziert Mastocytozy
i Choréb Komdrek Tucznych

Mastocytoza to choroba, ktérg bardzo trudno zdiagnozowaé i stanowi wcigz bardzo duze
wyzwanie dla lekarzy. Ten nowotwdr ma rézne postaci, przybiera rézne formy i daje réine
objawy a postawienie prawidtowej diagnozy potrafi zaja¢ nawet kilkanascie lat. Pacjent
chory na mastocytoze moze leczy¢ sie u wielu specjalistow w zaleznosci od tego, ktory organ
daje sygnat S.0.S. Dlatego tak waine jest, aby w proces diagnostyczny byli zaangazowani
lekarze z wielu dziedzin. Droga do diagnozy czesto zaczyna sie w gabinecie lekarza
rodzinnego, ktéry wychwyci zaburzenia funkcjonowania organizmu widoczne
w wynikach morfologii krwi obwodowe;j.

Mastocytoza to choroba, w wyniku ktérej w organizmie pacjenta powstaje nadmiar komérek tucznych,
tzn. mastocytow. W zaleznosci od tego, w jakiej lokalizacji w organizmie gromadzg sie mastocyty,
rozrézniamy jej dwie postacie — mastocytoze skérng (CMang. cutaneus mastocytosis) lub uktadowg
(SM ang. systemic mastocytosis) dotyczgcg narzgddw wewnetrznych. Postaé skorna pojawia sie zwykle
u pacjentow w okresie wczesnodzieciecym, a jej objawami sg zmiany w postaci najczesciej
czerwonobrgzowych plam, jest to tzw. pokrzywka barwnikowa. Czasem w mastocytozie wystepuje tzw.
objaw Dariera, czyli guzki, grudki lub pecherze, ktére pod wptywem pocierania powodujg
zaczerwienienie skéry i obrzek?. Powodem sg mediatory uwalniane przez mastocyty z ich ziarnistosci
Mediatory te prowadzg do powstania stanu zapalnego®*. Mastocytoza zaliczana jest do schorzen
rzadkich — wystepuje z czestoscig 5-10 przypadkéw na 1 min oséb rocznie. Chorujg osoby w kazdym
wieku. Mastocytoza skérna wystepuje gtéwnie u matych dzieci, z niewielkg przewaga ptci meskiej,
a postac¢ uktadowa — u dorostych, z réwng czestoscig u kobiet i mezczyzn.

Nie obedzie sie bez morfologii krwi obwodowej

W przypadku mastocytozy uktadowej® szpik kostny, $ledziona, watroba, przewdd pokarmowy czy tez
wezty chtonne to miejsca, w ktdrych gromadzg sie komérki tuczne. Naciekanie komadrek tycznych moze
prowadzi¢
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do uposledzenia funkcjonowania narzagddw, a w przypadku znacznych zaburzen moze dochodzi¢ nawet

do trwatych zmian w sercu (np. zwezenia zastawki aortalnej), niewydolnosci watroby czy tez ztaman
spowodowanych osteoporoza®. Choroba moze takze przebiegaé bezobjawowo’.

— 80 proc. pacjentow jako pierwsze objawy ma wysypke na skdrze, wobec czego najczesciej trafia do
dermatologa. Drugq grupg sq pacjenci, u ktorych wystepujq objawy alergii. Szczegdlnie istotne jest tutaj
wystgpienie reakcji uczuleniowej po ukqgszeniu przez owada bfonkoskrzydfego. Pacjent trafi do
alergologa. Do hematologa bedzie skierowany w poZniejszym okresie. Wazna jest swiadomos¢ lekarza
pierwszego kontaktu, jak i lekarzy innych specjalizacji, Ze mogq to byc¢ pierwsze objawy mastocytozy
i pacjent powinien miec¢ przeprowadzonq diagnostyke hematologiczng, ktéra pozwoli na ostateczne
potwierdzenie rozpoznania i wdrozenie wtasciwego leczenia — moéwi prof. dr hab. n. med. Grzegorz
Helbig, Oddziat Hematologii i Transplantacji Szpiku, Szpitala im. A. Mieleckiego w Katowicach.

Wazne w diagnostyce sg wywiad i badanie fizykalne. Jesli podejrzewamy mastocytoze to w dalszym
etapie nalezy wykonaé¢ morfologie krwi obwodowej, ktdra moze wykazac nieprawidtowosci w zakresie
poszczegdlnych parametréw morfotycznych krwi. Konieczne jest wtedy wykonanie biopsji szpiku oraz
szeregu specjalistycznych badan dodatkowych obejmujgcych testy genetyczne i oznaczenie stezenia
tryptazy (enzym ten jest uwalniany przez mastocyty). Ponadto celem oceny stopnia zaawansowania
choroby nalezy zleci¢ badania obrazowe tj. radiogram koséca, USG brzucha i inne.

Powazna choroba, mylona z alergia

Mastocyty to jeden z rodzajow leukocytow — biatych krwinek, ktore zostaty odkryte oraz opisane w 1896
roku przez Paula Ehrlicha, laureata nagrody Nobla za badania nad odpornoscig. Odgrywajg bardzo wazng
role w reakcjach uczuleniowych, uwalniajgc m.in. substancje chemiczng — histamine. Powoduje ona
rozszerzenie naczyn krwionosnych, a w zwigzku z tym wzrost naptywu komérek czynnych
immunologicznie do miejsca zakazenia®. Histamina powoduje réwniez reakcje alergiczne, w zwigzku
z tym mastocytoza bywa czesto mylona z alergia. Jednym z objawdéw mastocytozy sg witasnie
wystepujgce na skdrze plamy, ktére przypominajg umaszczenie zyrafy. Z tego wzgledu zwierze stato sie
symbolem tej choroby.

%%
,OdpowiedZ masz we krwi!” to kampania edukacyjna poswiecona chorobom krwi i szpiku, w tym nowotworom

hematologicznym. Celem inicjatywy jest upowszechnienie wiedzy nt. choréb krwi i szpiku kostnego, ich
niespecyficznych objawow, przebiegu i metod leczenia. U podstaw kampanii lezy przekonanie, ze cho¢ choroby
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krwi i szpiku kostnego majg rézne przyczyny i objawy, taczy je jeden wspdlny mianownik — nieprawidtowosci

wykrywane w morfologii krwi obwodowe;.
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Partnerami Gtéwnymi kampanii edukacyjnej ,OdpowiedZz masz we krwi!” s3 Polskie Towarzystwo
Hematologdw i Transfuzjologéw, Polskie Towarzystwo Onkologii Dzieciecej, Instytut Hematologii i Transfuzjologii
oraz Stowarzyszenie Hematologia Nowej Generacji. Partnerem spotecznym kampanii jest Polska Koalicja
Pacjentow Onkologicznych. Partnerami Medialnymi jest portal hematoonkologia.pl oraz Gtos Pacjenta
Onkologicznego. Kampania realizowana jest pod honorowymi patronatami krajowego konsultanta w dziedzinie
hematologii — prof. dr hab. n. med. Ewy Lech-Marandy, konsultanta krajowego w dziedzinie geriatrii
— prof. dr hab. n. med. Tomasza Targowskiego oraz konsultanta krajowego w dziedzinie medycyny pracy — Lek.

Pawta Wdowika.
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