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Streszczenie

Mastocytoza jest rzadka choroba, cechujaca si¢ nagromadzeniem mastocytéw w tkankach i narzadach.
Wystepuja odmienne postaci mastocytozy, a prezentowane objawy moga mie¢ rézne nasilenie w zalezno$ci od
lokalizacji i stopnia nacieczenia tkanek. U pacjentéw pediatrycznych najcze$ciej spotykang forma jest mastocytoza
skorna, w ktorej obserwujemy zmiany skorne, znajdujace si¢ gléwnie na tulowiu, a takze zaczerwienienie oraz
$wiad. Z racji braku mozliwoéci leczenia przyczynowego, terapia oparta jest na prewencji oraz leczeniu objawo-
wym. Jej podstawowym elementem jest unikanie czynnikéw mogacych nasila¢ objawy choroby. Zaliczane sa do
nich réowniez leki. U dzieci z mastocytoza wystepuje podwyzszone ryzyko anafilaksji. Obraz kliniczny pacjenta
pediatrycznego chorujacego na mastocytoze moze by¢ zréznicowany. W celu zapewnienia kompleksowej opieki
konieczna jest odpowiednia edukacja zaréwno pacjenta oraz jego opiekunoéw, jak i personelu medycznego.
Anestezjologia i Ratownictwo 2023; 17: 165-172. doi:10.53139/A1R.20231722

Stowa kluczowe: trudne drogi oddechowe, intubacja dotchawicza, urzgdzenia ndgtosniowe
Abstract

Mastocytosis is a rare disease, characterized by accumulation of mast cells in tissues and organs. There are
different types of mastocytosis and presenting symptoms might vary in severity depending on the localisation and
level of infiltration of the tissues. In pediatric patients the most common form is cutaneous mastocytosis, in which
skin lesions, redness and itchiness is observed. Due to the lack of possibility of causal treatment, therapy is based
on prevention and managing the symptoms. Its key element is avoiding triggers that may aggravate the symptoms.
Medications might be such a trigger, which should be taken into account while managing a patient suffering from
mastocytosis. In children with mastocytosis there is an increased risk of anaphylaxis. Clinical presentation of
pediatric patients with mastocytosis might be diverse. In order to provide comprehensive care, proper education
of the patient and their caretakers as well as health professionals is essential. Anestezjologia i Ratownictwo 2023;
17: 165-172. doi:10.53139/A1R.20231722
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Wstep

Mastocytoza jest rzadkim zaburzeniem mielopro-
liferacyjnym charakteryzujacym sie wzrostem komo-
rek tucznych (MC), ktére mogg gromadzi¢ sie wjednym
lub wiecej narzadach i/lub tkankach, ktore sg nieprawi-
dlowe pod wzgledem morfologicznym i fenotypowym
[1,4,7,10]. Jesli naciek MC jest ograniczony do skory
to méwimy o mastocytozie skdrnej, a 0 mastocytozie
uktadowej (SM) wtedy, gdy MC znajduja si¢ w calym
ciele (skorze, szpiku kostnym, $ledzionie, watrobie
i przewodzie pokarmowym). [1,4,7,9,10]. Swiatowa
Organizacja Zdrowia (WHO) opracowata w 2016
roku system klasyfikacji mastocytozy. Rozréznia on:
mastocytoze skorng (Cutaneous mastocytosis, CM),
mastocytoze uktadows (systemic mastocytosis, SM),
miesaka mastocytarnego (mast cell sarcoma, MCS)
oraz mastocytoze uogdlniong skory (diffuse cutane-
ous mastocytosis, DCM) [4,6,7,10]. Rozktad zacho-
rowalno$ci wérdd dzieci przedstawia si¢ nastepujaco
- w przedziale wiekowym od urodzenia do dwdch lat
jest to 55% przypadkéw, ponizej 15 lat - 10 %, powyzej
15 roku zycia - 35% [1,4]. W kompleksowym bada-
niu 1747 przypadkéw mastocytozy rozpoznanej juz
w dziecinstwie stwierdzono, ze stosunek plci meskiej
do zeniskiej wynosi 1:4 [7,10]. W celu rozpoznania
CM zostaly wyrdznione nastepujace kryteria diagno-
styczne: obecnos¢ typowej zmiany skornej z dodatnim
objawem Dariera (kryterium gléwne), wzrost liczby
mastocytow w skrawkach biopsyjnych zmian skérnych
(kryterium drugorzedne) oraz obecnoé¢ aktywujacej
mutacji KIT w kodonie 816 w zmianach skornych (kry-
teria drugorzedne) [1,4,5,7]. Typowa zmiana skdrna ma
postaé czerwonobrazowych plam. Okreslamy je jako
tzw. pokrzywke barwnikows. Czasem w mastocytozie
skornej mozna zauwazy¢ objaw Dariera, cechujacy si¢
obecnoscig guzkow, pecherzy lub grudek, ktére przy
pocieraniu powoduja zaczerwienienie skory oraz jej

obrzek [5,7]. W obrebie mastocytozy skornej wyroz-
niamy jej trzy gléwne warianty: mastocytoza plamisto-
-grudkowa (MPCM), uogdlniona mastocytoza skdrna
(DCM) i mastocytoma skorna [2,4,7,10]. U dzieci
najczesciej wystepuje postaé plamisto - grudkowa
mastocytozy (Maculopapular cutaneous mastocy-
tosis, MPCM). Wykwity w MPCM s3 asymetryczne,
obejmuja glowe, konczyny, szyje i tutéow. W MPCM
wystepuje ewolucja zmian skérnych w ciggu zycia
chorego [7,8]. Uogolniona skdrna mastocytoza (Diftfuse
cutaneous mastocytosis, DCM) jest najcigzszg posta-
cia choroby oraz wystepuje rzadko. W jej trakcie cata
powierzchnia skdry jest nacieczona przez mastocyty.
W tym typie mastocytozy nie wywolujemy objawu
Dariera, poniewaz moze dojs¢ do ciezkiej reakcji
anafilaktycznej [4,6,8]. Kolejng postacig mastocytozy
skory jest skorna mastocytoma, ktéra charakteryzuje
sie wystepowaniem pojedynczej zmiany lub kilku
zmian skornych [6,7,9].

Mastocytoze ukladowy dzielimy na: postaci nie-
zaawansowane SM oraz zaawansowane SM (tabela
1). Rozpoznanie SM mozna ustalié, jesli spelnione sg
co najmniej 1 duze i 1 male lub 3 male kryteria SM
[1,4.7]. Wedlug WHO dzielimy je na kryteria wicksze
oraz mniejsze (tabela 2). Do zaostrzenia mastocytozy
u dzieci moze doj$¢ podczas stresu, zagbkowania, szcze-
pienia, podraznienie skory, naglej zmiany temperatury
otoczenia oraz gdy stosowane sg leki do znieczulenia
miejscowego i ogolnego, a takze jodowe radiologiczne
$rodki kontrastujace [3,9,10].

Patofizjologia

Objawy mastocytozy sg wynikiem patologicznego
namnazania i gromadzenia si¢ komoérek tucznych
w réznych narzadach i tkankach [2,4,10,13].
Wynikajg z nacieczenia lub uwolnienia substancji
zgromadzonych w mastocytach takich jak np. tryp-

Tabela 1. Podzial mastocytozy uktadowej na posta¢ zaawansowana oraz niezaawansowang [4,7,8]

Table 1.

Division of systemic mastocytosis into advanced and non-advanced forms [4,7,8]

Mastocytoza uktadowa niezaawansowana Mastocytoza uktadowa zaawansowana

indolentna mastocytoza uktadowa
(indolent systemic mastocytosis, ISM)

agresywna mastocytoza uktadowa
(aggresive systemic mastocytosis, ASM)

mastocytoza ograniczona do szpiku kostnego
(bone marrow mastocytosis, BMM)

biataczka mastocytarna (mast cell leukemia, MCL)

mastocytoza uktadowa o podstepnym przebiegu
(smoldering systemic mastocytosis, SSM)

mastocytoza uktadowa z towarzyszacg
hematologiczng chorobg nowotworowg
(systemic mastocytosis with an associated
hematologic neoplasm, SM-AHN)
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taza, histamina i heparyna [3,9]. U dzieci najczesciej
wystepujacg postacig jest ograniczona do skdry masto-
cytoza skérna (CM) [1,3,10]. U dorostych natomiast
objawy przewaznie majg charakter rozsiany przyjmu-
jac posta¢ mastocytozy ogolnoustrojowej (SM) [1,10].
Charakteryzuje si¢ ona namnazaniem i akumulacjg
komorek tucznych w narzadach takich jak szpik
kostny, skora, wezty chlonne, przewdd pokarmowy,
watroba i $§ledziona. Patogeneza mastocytozy jest
$cisle zwigzana z aberracjami genetycznymi, wérdd
ktorych gléwna role odgrywa mutacja KIT D816V
[1,2,3,4,10,11]. Jest to jednak mutacja, ktora przede
wszystkim wystepuje u dorostych i prowadzi gtow-
nie do mastocytozy ogdlnoustrojowej [1]. Pomimo
tego, ze SM dominuje u dorostych to niektore dzieci
z mastocytozg rowniez moga wykazywaé objawy
ogoblnoustrojowe, nawet przy braku obecnosci SM
[1,13]. Podloze mastocytozy u dzieci jest wcigz nie do
konca poznane. Uwazane jest za zaburzenie klonalne,
ktore jest zwigzane z mutacjami protoonkogenu KIT
w roznych proporcjach (od 0 do 83%) [1]. Oprocz
mutacji kodonu 816 stwierdzono u dzieci inne muta-
cje poprzez sekwencjonowanie catego genu KIT.
Z tego powodu, jeéli mutacja KIT D816V nie zostanie
wykryta zaleca si¢ sekwencjonowanie catego genu
¢-KIT [1]. Niektore dzieci nie wykazuja zadnych muta-
¢ji c-KIT, a $wiadczy to o tym, iz za patogeneze choroby
moga odpowiada¢ réwniez inne mutacje genéw [10].
Ostatnie badania prowadzone wéréd pacjentéw pedia-
trycznych z mastocytoza pokazuja, Ze mastocytoza
ogolnoustrojowa u tej grupy pacjentéw diagnozowana
jest czesciej niz na poczatku ostatniej dekady. Mozliwe,
ze przyczyna tego jest postep w diagnostyce, szczegol-
nie jesli chodzi o wykrywanie mutacji KIT D816V we
krwi obwodowej [4]. Identyfikacja tej mutacji u pacjen-
tow pediatrycznych zobowiazuje do glebszej analizy,
gdyz moze to grozi¢ wystapieniem SM [4,10]. Waznym
markerem aktywno$ci mastocytozy wystepujacej

Tabela 2. Podzial kryteriow rozpoznania SM [4,7]
Table 2.

Criteria for the diagnosis of mastocytosis [4,7]

u dzieci sg rowniez poziomy tryptazy w surowicy
(wartosci normalne <11,5 ng/ml), obejmujace wartosci
protryptazy i dojrzatej tryptazy [1,10]. U pacjentow
pediatrycznych z mastocytoza czeéciej obserwujemy
zwieckszone stezenie tryptaz objawiajace si¢ postacia
skorng mastocytozy [1,10]. Z czasem w okresie dojrze-
wania, prawdopodobnie poprzez dziatanie hormonéw
dojrzewania lub fizjologiczna zmniejszong aktywno$é
wydzielniczg mastocytow, nastepuje spadek poziomu
tryptaz [1,3,13].

Objawy

Najczestszg postacig mastocytozy u dzieci jest
mastocytoza skérna (MC) [1,3,10,13,14]. Zwigzana
jest ona z charakterystycznymi zmianami skornymi
(u okoto 80% chorych), ktére mozna zaobserwowa¢
na tulowiu, a rzadziej na konczynach i gtowie [1,6].
Nalezy pamiegta¢, iz obraz kliniczny choroby zalezy
przede wszystkim od obcigzenia mastocytami tkanek
i od uwalniania przez nie mediatoréw [13]. Jednym
z najczestszych objawow jest swedzenie spowodowane
degranulacjg komorek tucznych, ale takze wywolane
poprzez pocieranie zmian chorobowych [1,10,13].
Wskutek dziatania uwolnionych mediatoréw zmiany
skorne stajg si¢ rumieniowate, moga pojawic si¢ objawy
$wigduiobrzeki [4,9,10,13]. W ciggu pierwszych 12-24
miesiecy nierzadko pojawiajg sie zmiany skdérne o cha-
rakterze pecherzykowym, a takze bgble pokrzywkowe
[4]. Swiad jest wywotany przede wszystkim uwalniang
w duzych ilosciach histamina, ktora aktywuje receptory
H1 wolnych zakonczen niezmielinizowanych wtdkien
typu C i A0 [4]. Powoduje ona réwniez zwigkszenie
przepuszczalno$ci zawlo$niczkowych naczyn zylnych,
co prowadzi do obrzeku, zaczerwienienia i pokrzyw-
kowych zmian skérnych [2,4]. Zaczerwienienie jest
spowodowane réwniez dzialaniem innych mediatoréw
takich jak serotonina czy substancja P [2,4].

Kryteria wigeksze Kryteria mniejsze

wiecej niz 25% mastocytéw w rozmazie szpiku kostnego
ma nieprawidtowg budowe

obecnos¢ wieloogniskowych naciekow
z mastocytow w preparacie ze szpiku

obecnos¢ mutacji w kodonie 816 genu KIT w szpiku
kostnym lub innych niz skéra narzadach

kostnego lub innych narzgdéw, poza skorg

mastocyty wykazujg ekspresje CD2 i/lub CD25 w szpiku
kostnym i krwi obwodowej

stezenie tryptazy w surowicy wynosi powyzej 20 ng/ml
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Przedstawienie poszczegélnych postaci
mastocytozy

Plamisto-grudkowa mastocytoza skéry (MPCM)

Plamisto-grudkowa mastocytoza skory jest naj-
cze$ciej wykrywana postacig mastocytozy u dzieci
[1,10,12]. Badania wskazuja, ze ta posta¢ choroby
wystepuje nawet u 70% dzieci z mastocytozg i obja-
wia sie gléwnie w okresie niemowlecym [1,3,10].
Do objawéw skérnych MPCM zaliczamy przede
wszystkim obecno$¢ plamek i grudek o odcieniach
brazu lub czerwieni, ktére moga mie¢ srednice do
kilku centymetréw [13]. Zmiany wystepujace w tej
postaci skornej moga przyjmowa¢ charakter mono-
morficzny lub przewaznie wystepujaca postaé poli-
morficzna [1,10]. Wyglad monomorficzny mozemy
zaobserwowa¢ gléwnie u dorostych, a cechuje go
obecno$¢ matych, okraglych, przewaznie plaskich
i brazowych lub czerwonych zmian skérnych [1,10].
Wykazujg one centralny i symetryczny rozktad na
ciele omijajac twarz, dlonie i dolne czesci stop [1,10].
Wariant polimorficzny obecny jest natomiast prawie
tylko u dzieci i wykazuje lepsze rokowania [1,10].
Wiaze si¢ on z nizszym poziomem tryptazy w suro-
wicy i cze$ciej wystepujaca remisjg zmian skornych
[1]. Posta¢ polimorficzna cechuje si¢ wiekszymi,
niejednorodnymi zmianami o podobnym zabarwie-
niu, a cechy, ktéra w gtéwnej mierze odréznia jg od
postaci monomorficznej jest rozmieszczenie zmian
skornych [1,10]. U dzieci objaw ten moze wystepo-
waé na glowie, w okolicach bocznych czesci czota
oraz szyi i konczyn [10]. Zmiany polimorficzne maja
tendencje do systematycznego zaniku w okresie doj-
rzewania, podczas gdy dzieci, u ktérych obecny jest
wariant monomorficzny moga utrzymywac objawy
mastocytozy do dorostosci [1,3,10,13]. W MPCM
charakterystyczny jest objaw Dariera, ktéry objawia
sie zaczerwienieniem i pokrzywkowym obrzekiem
zmiany w nastepstwie mechanicznego podraznienia
skory [1,4,10].

Uogolniona mastocytoza skory (DCM)

Uogdlniona mastocytoza skorna jest rzadziej
spotykana i stanowi najciezszy objaw wystepujacy
u pacjentéw pediatrycznych chorujacych na CM
[1,2,6,10,13,14]. Przewaznie pojawia si¢ u bardzo
malych dzieci manifestujac si¢ naciekiem mastocy-
tow na calej skorze, a czesto$é jej wystepowania waha
sie miedzy 5% a 13% wszystkich dzieciecych form
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CM [1,2,10]. Posta¢ ta charakteryzuje si¢ przewaznie
wystepowaniem pogrubionej skéry oraz obecnoscia
zmian pecherzowych z komponenta krwotoczna
[1,10,13]. Gdy dochodzi do sytuacji, w ktdrej pecherze
sa cecha dominujgca, zwieksza si¢ ryzyko wysta-
pienia ogdlnoustrojowego zajecia i reakcji anafilak-
tycznej [2]. W przypadku tej postaci mastocytozy
rozlegle zajecie skory przez komorki tuczne powoduje
$wiad, zaczerwienienia, niedoci$nienie i krwawe
biegunki [2]. W wiekszoéci przypadkéw obecny jest
réwniez wyrazny i uporczywy dermografizm, ktory
wystepuje po minimalnym podraznieniu mecha-
nicznym [1,10]. Mimo, ze DCM cechuje si¢ wysoka
$miertelnos$cia (24%) gtéwnie z powodu wstrzasu
anafilaktycznego i krwawien z uktadu pokarmowego,
to istnieje duze prawdopodobienistwo remisji choroby
po pieciu latach od wystapienia objawdw [1]. Istotne
jest, aby u pacjentéw z DCM unika¢ objawu Dariera,
ktéry moglby doprowadzi¢ do masowego uwalniania
mediatoréw z komorek tucznych i w konsekwencji do
wstrzasu anafilaktycznego u pacjenta.

Mastocytoma skory

W tej postaci czgstym objawem u niemowlat, jest
wystepowanie guzkowej lub ptasko-wyniostej zmiany
wystepujacej przewaznie na tutowiu lub konczy-
nach [10]. Zmiany te z reguly s ostro odgraniczone
od otaczajacej je skory i przyjmuja brunatng, czerwong
lub zéttopomaranczowa barwe o $rednicy 1-5 cm
[6,10]. Wykazuje pozytywny objaw Dariera oraz moze
zwigkszaé swoje rozmiary i modyfikowaé morfologie,
natomiast najcze$ciej ma tagodny przebieg, nie wzrasta
i ma tendencje do spontanicznego cofania sie w okresie
dojrzewania [1,3,6,10].

Mastocytoza ukladowa

Podwyzszony poziom tryptazy wystepuje
u mniejszo$ci dzieci, a objawy ogoélnoustrojowe nie
zawsze wskazujg na mastocytoze ogdlnoustrojowy
[1,11]. Wazne jest jednak rozwazenie mozliwosci
ewolucji w forme systemowa [1]. W niedawnym
przegladzie literatury okazalo sie, ze okoto 1/100
dzieci z CM rozwinie forme ogélnoustrojowsa [1].
Dodatkowo na podstawie ostatnio przeprowadzo-
nych badan zauwazalny jest wzrost diagnozowania
u dzieci z CM mastocytozy ogélnoustrojowej [4,11].
Obraz kliniczny choroby zalezy przede wszystkim
od obcigzenia mastocytami tkanek i od uwolnienia
przez nie mediatoréw [9,11]. Najczesciej zauwazalne
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Tabela 3. Objawy dziatania mediatoréw uwalnianych przez mastocyty

Table 3.

Symptoms caused by mediators released from mast cells

MEDIATOR OBJAWY

wzrost przepuszczalnosci naczyn krwionosnych (obrzeki, zaczerwienienia

Histamina skory, swigd), skurcz miesni gtadkich drzewa oskrzelowego, wzrost
wydzielania kwasu zotgdkowego
Heparyna nasilona sktonnos¢ do krwawien, osteoporoza, wypadanie wtoséw

Serotonina

napadowe zaczerwienienia skory, nadmierna potliwos¢, biegunka, nudnosci,
wymioty, dreszcze, problemy z koncentracjg

Tryptazy rozwoj reakcji alergicznej

PAF pokrzywka, obturacja oskrz_eli, obr;ek ptuc, skurcz miesni gtadkich
przewodu pokarmowego, hipotensja

PGD2 napadowe zaczerwienienie skory, obturacja oskrzeli, nudnosci, b6l brzucha

Leukotrieny, endotelina obrzek tkanek

IL-31 Swiad

IL-5 eozynofilia

IL-6, IL-1B osteoporoza

sa objawy ze strony ukladu pokarmowego, bo az od
15% do 50% dzieciz CM [4]. Wyrézniamy takie dole-
gliwosci jak: skurcze brzucha, biegunka, wymioty,
nudnosci, refluks. Cze$¢ z nich jest zwigzana ze
zwigkszonym wydzielaniem kwasu Zotadkowego
w wyniku dzialania mediatoréw zapalnych [1,4].
W CM moze takze dochodzi¢ do rozwiniecia sie
objawdw ze strony ukladu krazenia, uktadu odde-
chowego, ukladu nerwowego czy uktadu ruchu
[1,4,9,11]. Jezeli chodzi o uktad krwiono$ny to najcze-
$ciej obserwujemy nawracajace epizody hipotensji,
odruchowg tachykardie, zaburzenia rytmu serca,
omdlenia, bole glowy [4, 11]. Ze strony ukladu odde-
chowego wyrodzniamy najcze$ciej zapalenia blony
$luzowej nosa, a rzadziej duszno$¢ w przebiegu obtu-
racji oskrzeli [4]. Dolegliwos$ci zwigzane z ukltadem
nerwowym objawiaja sie bélami glowy, zaburzeniami
nastroju czy koncentracji oraz uogélnionym zmecze-
niem i ostabieniem [4,11]. Ze strony ukfadu ruchu
charakterystyczne jest wystepowanie osteoporozy
i zwigzane z tym bdle kostne czy patologiczne zla-
mania [4,11]. Zaburzenia struktury ko$éca spowo-
dowane s3 najczesciej bezposrednim uszkodzeniem
tkanki kostnej przez rozrost nowotworowy masto-
cytéw i wydzielanych przez nie mediatoréw IL-6,
IL-1beta, TNF-alfa, heparyny i proteazy [3,4]. Jezeli
chodzi o objawy zwigzane nacieczeniem narzadéw
przez mastocyty to mozemy do nich zaliczy¢ niedo-
krwisto$¢, hepatosplenomegalie, naciekanie §ciany
jelitaizwiazane z tym zaburzenie budowy kosmkdow
jelitowych czy naciekanie tkanki kostnej [4,11].
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Anafilaksja

Szczegblnie niebezpiecznym problemem sg reak-
cje anafilaktyczne [1,9,20]. Wystepuja one najczesciej
w mastocytozie dzieciecej u pacjentéw z rozlegly cho-
roba skérnag DCM (30-50%) [1,9,20]. Przypadki ana-
filaksji majg tutaj charakter gtéwnie idiopatyczny [4].
Najwazniejszymi czynnikami wyzwalajacymi sg przyj-
mownie pokarmu, pocieranie zmian skérnych, upat,
goraczka, drazliwo$¢ i szczepienia [4,8,20-22].
Natomiast rzadko do tego dochodzi w wyniku przyj-
mowania niesteroidowych lekéw przeciwzapalnych
czy w wyniku znieczulenia [4]. W Tabeli zestawiono
objawy i odpowiedzialne za nie mediatory.

Leczenie ogdlne

Ze wzgledu na brak mozliwosci leczenia przy-
czynowego, mastocytoze leczy si¢ w gldwnej mierze
objawowo oraz prewencyjnie. Dwoma podstawowymi
kierunkami leczenia jest unikanie przez chorych
czynnikéw zwiazanych z ryzykiem pogorszenia stanu
klinicznego oraz blokowanie degranulacji mastocytow
[10]. U pacjentéw z mastocytozg moze by¢ stosowana
terapia blokerami receptoréw histaminowych H1 oraz
H2, a takze przyjmowanie kortykosteroidow [10,15].
Leczenie opierajgce si¢ na inhibitorze kinaz tyrozyno-
wych, imatynibie jest raczej przeciwwskazane u dzieci,
ze wzgledu na nieznane skutki dtugotrwalego stoso-
wania leku oraz mozliwo$¢ samoistnej remisji choroby
W tej grupie pacjentow [18,10].
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W leczeniu mastocytozy z nawracajgcymi, ostrymi
epizodami anafilaksji u pacjentéw pediatrycznych
miejsce znalazt omalizumab (monoklonalne przeciw-
cialo IgG) [10]. Istnieje szansa powodzenia leczenia
lekami molekularnymi (midostauryna) lub allo-prze-
szczepem krwiotwdrczych komorek macierzystych, ale
ich skuteczno$¢ nie jest jeszcze potwierdzona wiary-
godnymi badaniami masowymi [16,17].

Dzieci z mastocytoza powinny by¢ zaszczepione
na choroby zakazne zgodnie z krajowym kalendarzem
szczepien, gdyz ryzyko reakcji niepozadanych nie
przekracza ryzyka populacyjnego [10].

Postepowanie prewencyjne

Postepowanie prewencyjne odgrywa bardzo duza
role u pacjentéw z mastocytozg. Istotne jest eduko-
wanie pacjentéw oraz ich opiekundw, unikanie przez
nich czynnikéw ryzyka wystgpienia anafilaksji oraz
odpowiednie zaopatrzenie w leki krytyczne. Kazdy
pacjent powinien by¢ wyposazony w zestaw prze-
ciwwstrzasowy (ampultkostrzykawki z adrenaling)
z uwagi na ryzyko wystapienia anafilaksji. Chorzy
bezwzglednie powinni unikaé znanych im czynnikéw
wyzwalajacych reakcje. Pacjentom rekomenduje si¢
eliminacje alkoholu, a takze nie podaje si¢ aspiryny,
NLPZ, kodeiny, opioidéw, polimyksyny B, dozylnych
$rodkow kontrastujacych bez potwierdzonej tolerancji
tych substancji przez pacjenta. Ze wzgledu na moz-
liwg reakcje anafilaktyczng po ukgszeniach zaleca si¢
ograniczenie ekspozycji na owady do minimum, co
umozliwiaja moskitiery, ubrania ochronne oraz srodki
odstraszajace lub owadobodjcze. Dodatkowo u dzieci
z mastocytozg nalezy zadba¢ o odpowiednia podaz
witaminy D oraz wapnia. Dobra praktyka jest posia-
danie podrdznej karty informacyjnej o chorobie [19].

Reakcje nadwrazliwosci u dzieci chorych
na mastocytoze

Czesto$¢ wystepowania anafilaksji w populacji
ogolnej plasuje si¢ miedzy 0,02-0,5% [8,20]. Wsrod
chorych na mastocytoze prawdopodobienstwo reak-
cji anafilaktycznej jest wyzsze, w tym u dorostych
(30-50%) [20-22], zdarza sie ona zdecydowanie czeéciej
niz u pacjentéw pediatrycznych (4-9%) [20-22]. Co
ciekawe anafilaksje wérdd chorych na mastocytoze
cze$ciej wystepuja u mezczyzn, niz u kobiet, doty-
czy to populacji zaréwno dorostych jak i dzieci [20].
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U pacjentow pediatrycznych ryzyko anafilaksji jest co
prawda nizsze niz w populacji dorostych, natomiast
w najciezszej postaci CM, jaka stanowi uogolniona
skorna mastocytoza (ang. diffuse cutaneous masto-
cytosis — DCM), zwigkszone jest ryzyko wystgpienia
ciezkich reakcji anafilaktycznych (30-50%) [20].
W plamisto-grudkowej mastocytozie skory (ang.
maculopapular cutaneous mastocytosis - MPCM) jest
to ryzyko rzedu 1,5-3,9% [20].

Reakcje nadwrazliwosci zalezne od mediatorow,
w tym ciezkie anafilaksje moga by¢ wywolane przez
szereg czynnikow. Wérdd populacji dzieci z mastocy-
tozg reakcje anafilaktyczne najczesciej wywotywane sie
przez niezidentyfikowane czynniki (60%) [8, 20, 21, 22],
w odrdznieniu od populacji ogélnej dzieci (czynniki
pokarmowe) [8, 20]. Wérédd pacjentdéw pediatrycznych
chorujacych na mastocytoz odnotowano réwniez
liczne reakcje anafilaktyczne po pokarmach, skokach
do zimnej wody, szczepieniach oraz lekach [8,20- 22].

W literaturze leki s3 wymienione jako jeden
z czestszych czynnikow prowadzacych do reakeji
nadwrazliwoéci zwigzanych z mediatorami mastocy-
tow i anafilaksji, wymieniane sg: niesteroidowe leki
przeciwzapalne (zwlaszcza kwas acetylosalicylowy),
antybiotyki (b-laktamowe, aminoglikozydy, wanko-
mycyne, streptomycyne), fenylefryne, leki przeciw-
kaszlowe z kodeing, leki uzywane do znieczulenia
miejscowego i ogdlnego, srodki zwiotczajace miesnie,
$rodki kontrastujace [8,20- 22].

Nalezy jednak zaznaczy¢, ze z racji braku rando-
mizowanych badan w tym temacie, nie mozna jedno-
znacznie uzna¢ zadnej z wyzej wymienionych lekow
jako czynniki bezposrednio wywotlujace anafilaksje
u 0s6b z mastocytozg [20], co za tym idzie, choroba
ta nie jest bezposrednim przeciwwskazaniem do ich
stosowania. Natomiast nalezy pamieta¢ o mozliwosci
wystgpienia epizodu i dobiera¢ leki z ostroznoscig oraz
stosowac profilaktyke przeciwmediatorowg [8,20-22].

Przygotowanie do zabiegow
chirurgicznych - wskazoéwki dla
anestezjologa i operatora

W celu minimalizacji ryzyka wystgpienia anafilak-
sji okolozabiegowej, mogacej wynika¢ z wielu réznych
czynnikow (m.in. stres psychiczny, leki stosowane
podczas zabiegéw, czynniki draznigce i uszkadzajace
tkanki, temperatura otoczenia [8,20,22]) nalezy podjaé
pewne dziatania i procedury:
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Zaleca si¢ profilaktyke terapii antymediatorowej
(ang. prophylactic antimediator therapy — PAT)
godzine przed planowanym zabiegiem z zastoso-
waniem lekéw przeciwhistaminowych (blokery
H1 i H2). Oprocz lekéw przeciwhistaminowych
blokujacych receptory H1 i H2, warto rozwazy¢
zastosowanie w premedykacji glikokortykostero-
idéw dozylnie oraz diazepamu doustnie [8,20,22].
Zalecane jest wykonywanie przed zabiegiem
testow $rodskornych z lekami, ktdre zostang uzyte
podczas zabiegu, ale tylko u 0séb obcigzonych
wywiadem wystapienia reakcji nadwrazliwo$ci na
znieczulenie w przeszloéci. U chorych, ktorzy nie
sg obcigzeni wywiadem, nie jest to wskazane pro-
filaktycznie [20].

W przypadku, kiedy u chorego wystapita juz
wczesniej reakcja anafilaktyczna na dany lek, jest
to bezposrednie przeciwwskazanie do ponownego
zastosowania [20]. Leki do zabiegu powinny by¢
dobierane na podstawie potencjalnych wczesniej-
szych reakcji nadwrazliwosci, ktére mogly wysta-
pi¢ w trakcie przebytych operacji [20].

Jezeli u pacjenta wystgpita anafilaksja w czasie
zabiegu operacyjnego, powinno si¢ wykona¢ dia-
gnostyke w kierunku ustalenia przyczyny reakcji
(leki, $rodki znieczulajace, srodki dezynfekcyjne,
sama procedura, temperatura otoczenia, antybio-
tyki). Mozliwe jest to przez oznaczenie przeciwcial
IgE oraz testy skorne [20,22].

Do wprowadzenia znieczulenia i procedury intu-
bacji mozliwe jest uzycie anestetykow wziewnych
[20].

U wszystkich pacjentéw z mastocytoza, szcze-
golna uwage nalezy zwroci¢ na redukowanie czyn-
nikéw, ktore moga wyzwoli¢ wyrzut mediatoréw,
a co za tym idzie reakcje anafilaktyczne, takich
jak: stres emocjonalny, duze wahania temperatur
(wychtodzenie, przegrzanie), bdl, uszkodzenie
tkanek (tarcie, ucisk). Zaleca sie: kontrolowanie
i zapewnienie odpowiedniej temperatury otocze-
nia (sala operacyjna) oraz ciata pacjenta w trak-
cie zabiegu, unikanie nadmiernego podraznienia
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ciala, minimalizacja stresu, ostrozne uzywanie

cewnikéw nosowych (minimalizacja mozliwosci

krwawienia), ograniczenie liczby stosowanych
substancji chemicznych do jak najmniejszej, uni-

kanie uzywania atropiny [20,22].

7. Pacjent dorosty, a w przypadku dziecka rodzice
badz opiekunowie prawni powinni poinformowa¢
lekarza (chirurga oraz anestezjologa) przed zabie-
giem o rozpoznaniu mastocytozy. Szczegélnie
wazna jest uwazno$¢ anestezjologéw. Nalezy zwra-
ca¢ uwage na wczesne objawy reakcji anafilaktycz-
nej, takie jak: naglty rumien twarzy lub pokrzywka
(czy tez inne wysypki skorne, ktore moga by¢ nie-
obecne lub stabo wyrazone), hipotensja, tachykar-
dia, czy tez objawy ze strony uktadu oddechowego
(skurcz oskrzeli). W takich sytuacjach powinna
by¢ podana adrenalina [20].

8. Duza uwage nalezy zwréci¢ na dobdr srodkéw
zwiotczajacych mieénie. Zaleca si¢ podawanie
tych lekéw, ktdre s3 obarczone mniejszym ryzy-
kiem uwolnienia histaminy (cisatrakurium lub
wekuronium) [20,22].

9. Do znieczulenia przewodowego zaleca si¢ stoso-
wanie pochodnych amidowych, nieesterazowych
[20,22].

Mastocytoza nie stanowi przeciwwskazania do
zabiegu operacyjnego, natomiast tak jak w przypadku
innych lekéw, nalezy pamietaé o dobieraniu ich pod-
czas zabiegu z rozwaga i ostroznos$cig majac na uwadze
mozliwos$¢ wystapienia anafilaksji.

Konflikt intereséw / Conflict of interest
Brak/None

Adres do korespondencji / Correspondence address
[=] Agnieszka Gaczkowska

Zaklad Dydaktyki Anestezjologii i Intensywnej Terapii
Uniwersytet Medyczny im. Karola Marcinkowskiego
w Poznaniu

ul. Marii Magdaleny 14, 61-861 Poznan

B (+48 61) 668 78 36

agaczkowska@ump.edu.pl



Anestezjologia i Ratownictwo 2023; 17: 165-172

Anestezjologia * Ratownictwo ¢ Nauka ¢ Praktyka / Anaesthesiology * Rescue Medicine ¢ Science * Practice

Pismiennictwo/References

—

N

10.
11.

12.
. Lange M, Nedoszytko B, Gorska A, et al Mastocytosis in children and adults: clinical disease heterogeneity. Arch Med Sci. 2012;8(3):533-

14.
15.
16.
. Liu, Mona M, et al. &quot;Treatment of systemic mastocytosis in an infant with midostaurin.&quot; The Journal of Allergy and Clinical

18.

19.
20.

21.

22.

. Giona F. Pediatric Mastocytosis: An Update. Mediterr ] Hematol Infect Dis. 2021;13(1):e2021069. doi: 10.4084/MJHID.2021.069. PMID:

34804443; PMCID: PMC8577558.

. Alvarez-Twose I, Vain6-Galvan S, Sanchez-Mufioz L, et al. Increased serum baseline tryptase levels and extensive skin involvement are

predictors for the severity of mast cell activation episodes in children with mastocytosis. Allergy. 2012;67(6):813-21. doi: 10.1111/j.1398-
9995.2012.02812.x. Epub 2012 Mar 28. PMID: 22458675; PMCID: PMC3349769.

. Frieri M, Quershi M. Pediatric Mastocytosis: A Review of the Literature. Pediatr Allergy Immunol Pulmonol. 2013;26(4):175-80. doi:

10.1089/ped.2013.0275. PMID: 24380017; PMCID: PMC3869446.

. Zasowska-Nowak A, Ciatkowska-Rysz A. Systemic mastocytosis — a complex problem of symptomatic treatment. Medycyna Paliatywna/

Palliative Medicine. 2020;12(2):47-55. doi:10.5114/pm.2020.97427.

. Méni C, Bruneau J, Georgin-Lavialle S, et al. Paediatric mastocytosis: a systematic review of 1747 cases. Br ] Dermatol. 2015;172(3):642-

51. doi:10.1111/bjd.13567. Epub 2015 Feb 8. PMID: 25662299.

. Hartmann K, Escribano L, Grattan C, et al. Cutaneous manifestations in patients with mastocytosis: Consensus report of the European

Competence Network on Mastocytosis; the American Academy of Allergy, Asthma &amp; Immunology; and the European Academy
of Allergology and Clinical Immunology. ] Allergy Clin Immunol. 2016;137(1):35-45. doi:10.1016/j.jaci.2015.08.034. Epub 2015 Oct 21.
PMID: 26476479.

Lange M, Flisiak I, L. Kapinska-Mrowiecka M, et al. Mastocytosis. Diagnostic and therapeutic recommendations of the Polish
Dermatological Society. Dermatology Review/Przeglad Dermatologiczny. 2018;105(3):358-383. doi:10.5114/dr.2018.77108.

. Matito A, Carter M. Cutaneous and systemic mastocytosis in children: a risk factor for anaphylaxis? Curr Allergy Asthma Rep. 2015;15(5):22.

doi: 10.1007/s11882-015- 0525-1. PMID: 26139333.

. Przypadek mastocytozy na dyzurze - opis przypadku Mastocytosis case in the emergency operating theatre - case report Jolanta

Tomaszewska, Andrzej Walczak, Briseida Arrazola Cabrera Hospital Marina Salud, Denia, Provincia Alicante, Spain. 2012.

Lange M, Hartmann K, Carter MC, et al. Molecular Background, Clinical Features and Management of Pediatric Mastocytosis: Status
2021. Int ] Mol Sci. 2021;22(5):2586. doi: 10.3390/ijms22052586. PMID: 33806685; PMCID: PMC7961542.

Hus M, Szudy-Szczyrek A, Helbig G i in. Diagnostyka ileczenie mastocytozy uktadowej - stanowisko ekspertow. Hematologia, 2020;11(2):61-
72. https://doi.org/10.5603/Hem.2020.0008.

Van Rymenam A, Sacré JP , Dezfoulian B, Dresse MF , Seghaye MC Rev Med Liege 2020;75(10):636-638.

41. doi: 10.5114/a0ms.2012.29409. PMID: 22852012; PMCID: PMC3400919.

Matito A, Azana JM, Torrelo A, Alvarez-Twose I. Mastocytoza skorna u dorostych i dzieci: nowa klasyfikacja i czynniki prognostyczne.
Immunol. Alergia Clin. N. Jestem. 2018;38:351-63.

Carter MC. ,Paediatric Mastocytosis”. Archives of Disease in Childhood 2002;86(5):315-19. doi: 10.1136/adc.86.5.315.

Lewandowski, Krzysztof. &quot;1.7. Mastocytoza.&quot; Onkologia w Praktyce Klinicznej-Edukacja 2020;6(A):86-98.

Immunology: In Practice 2019;7(8):2929-31.

Ustun, Celalettin, David L. DeRemer, and Cem Akin. &quot;Tyrosine kinase inhibitors in the treatment of systemic mastocytosis.&quot;
Leukemia research 2011;35(9):1143-52.

Heide, Rogier, et al. &quot;Mastocytosis in children: a protocol for management.&quot; Pediatric dermatology 2008;25(4):493-500.
Czarny J, Lange M, Niedoszytko M i wsp. Nadwrazliwo$¢ i alergia na leki u chorych na mastocytoze: Drug hypersensitivity reactions
and allergy in patients with mastocytosis. Dermatology Review / Przeglad Dermatologiczny 2017;104(1):22-30. doi: 10.5114/dr.2017.66219.
Czarny J. Analiza naturalnego przebiegu mastocytozy u dzieci oraz roli mutacji D816V genu KIT we krwi obwodowej w diagnostyce
i monitorowaniu przebiegu choroby. Podrozdzial 1.1.2 Mastocytoza uktadowa. 2020; rozprawa doktorska: 12., Gdanski Uniwersytet
Medyczny; https://ppm.gumed.edu.pl/info/phd/GUM1£882fc26ef34a31be473827¢526872d/.

MoriF, Crisafulli G, Bianchi A, et al. Drugs and Vaccines Hypersensitivity in Children with Mastocytosis. Journal of Clinical Medicine
2022;11:3153. doi: https://doi.org/10.3390/jcm11113153.; PMID: 35683540; PMCID: PMC9181546.

172





