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I Streszczenie
Wprowadzenie. Nazwg mastocytozy okreslamy grupe choréb, ktére charakteryzuja sie patologicznym rozrostem masto-
cytéw tzw. komérek tucznych oraz ich spichrzaniem w miejscach, w ktérych zwykle sie lokalizuja, tzn. w skérze, btonach
Sluzowych, szpiku, niektérych narzadach wewnetrznych. Sa to choroby rzadkie, zachorowalnos$¢ na mastocytoze wynosi
ponizej 0,01%. Przyczyny mastocytozy nie s jeszcze doktadnie znane, zas jej przebieg jest zréznicowany i uzalezniony od
wieku chorego, typu choroby, zajetych narzadéw, reakgji na leczenie oraz obecnosci wspotistniejacych schorzen. Natomiast
atopowe zapalenie skéry to jedna z najczestszych chordéb alergicznych skéry. Wystepuje z czestoscig ok. 10-20% u dzieci
oraz 1-3% u os6b dorostych. Najczesciej pierwsze objawy choroby pojawiajg sie w 1. roku zycia. W powstawaniu choroby
bierze udziat szereg mechanizméw immunologicznych. Z atopowym zapaleniem skéry moga wspoétistnie¢ inne schorzenia,
zwtaszcza alergiczne; jest to zwigzane z tzw. marszem alergicznym.
Cel pracy. Celem pracy jest opis przypadku 1,5 rocznego chtopca, u ktérego stwierdzono skérna posta¢ mastocytozy
wspotistniejacag z atopowym zapaleniem skory, ktére utrudniato rozpoznanie mastocytozy.
Materiati metody. Badania oceny swoistych IgE za posrednictwem panelu pediatrycznego mieszanego, badania kontrolne,
tj. badanie ultrasonograficzne jamy brzusznej, okresowe morfologie z rozmazem oraz analiza literatury w odniesieniu do
opisywanego przypadku.
Whioski. Dopiero wykonanie badania histopatologicznego umozliwito postawienie trafnej diagnozy.

I Stowa kluczowe
mastocytoza, atopowe zapalenie skéry, komérki tuczne

WSTEP Tabela 1. Klasyfikacja mastocytozy wg WHO

—_

. Postac skérna
a) Urticaria pigmentosa
b) Uogdlniona skérna mastocytoza
c) Mastocytoma skory

Nazwag mastocytozy okreslamy grupe choréb, ktére cha-
rakteryzuja si¢ patologicznym rozrostem mastocytow tzw.
komdrek tucznych oraz ich spichrzaniem w miejscach, w kto-

rych zwykle si¢ lokalizuja, tzn. w skorze, blonach §luzowych,

- ) . Systemowa mastocytoza o powolnym przebiegu
szpiku, niektorych narzadach wewnetrznych. Przyczyny

a) lzolowana mastocytoza szpiku kostnego

mastocytozy nie sa znane, za$ przebieg jest zréznicowany
iuzalezniony od wieku chorego, typu choroby, zajetych na-

w

. Mastocytoza uktadowa z klonalnym rozrostem linii komérkowych
niemastocytarnych

rzgd6w, reakeji na leczenie oraz obecnosci wspotistniejacych 4 agresywna uktadowa mastocytoza

schorzen. Do choréb mogacych wspoélistnie¢ z mastocytoza
zaliczamy alergie oraz schorzenia mieloproliferacyjne. Po raz

(9]

. Biataczka mastocytarna

pierwszy pokrzywke barwnikowa opisat Unna w 1887 roku, & Chtoniak mastocytarny

natomiast posta¢ ze wspdlistniejacym zajeciem narzadow
wewnetrznych - Ellis w 1949 roku. Mastocytoza wystepuje
z czgstoscig ponizej 0,01% w populacji ogolnej, jednak z uwagi
na duzg trudnosc¢ z rozpoznawaniem moze to by¢ wielkos$¢
niedoszacowana. W wiekszosci przypadkéw mastocytoza
rozpoczyna sie w dziecinstwie zmianami skornymi. W 80%
przypadkow objawy pojawiajg sie w okresie niemowlectwa,
czesto wchodzac w remisje w okresie dorastania. Drugi szczyt
ujawniania si¢ choroby wystepuje w trzeciej do czwartej
dekadzie zycia, niestety pojawienie si¢ mastocytozy w tym
wieku rokuje az w 90% przejscie w uktadowg posta¢ choroby,
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7. Mastocytoma w narzadach poza skorg

najczesciej o tagodnym przebiegu. Najciezsze postaci masto-
cytozy wystepuja u mniej niz 10% chorych [1].
Mastocytoza skory to rzadko wystepujaca dermatoza,
w ktdrej dochodzi do nadmiernego wytwarzaniaiw zwiazku
z tym, nagromadzenia mastocytéw w skorze. Choroba ta
moze rozwing¢ sie w kazdym wieku, ale najczesciej ujawnia
sie w niemowlectwie lub wczesnym dziecinstwie. Spora-
dycznie pierwsze objawy moga sie rozwina¢ po 20. roku
zycia. Rodzinne wystepowanie tego schorzenia jest rzadko
odnotowywane. Do postaci klinicznych mastocytozy sko-
ry zaliczamy posta¢ plamisto-grudkows, uogoélniong oraz
mastocytome skory. Kryteria rozpoznawania mastocytozy
skory obejmuja kryterium wigksze, tzn. obecno$¢ typowych
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zmian skoérnych z dodatnim objawem Dariera, oraz kryteria
mniejsze: stwierdzenie w badaniu histologicznym i immu-
nohistochemicznym monomorficznego nacieku z masto-
cytéw oraz stwierdzenie tzw. mutacji KIT w kodonie 816
w mastocytach pobranych ze skéry zmienionej chorobowo.
Najwazniejsze jest spetnienie kryterium wiekszego [1]. Ob-
jaw Dariera polega na pojawieniu si¢: $wiagdu, rumienia,
obrzekow i pecherzykéw pod wplywem pocierania okre-
$lonego obszaru skory przez ok. 10 sekund opuszka palca.
Pocierana skéra musi zawiera¢ patologiczne wykwity. Nalezy
przy tym pamietad, ze skora jest zwykle pierwszym narza-
dem objetym procesem chorobowym i na niej tez zmiany
lokalizujg si¢ najczesciej. W kazdej postaci mastocytozy
wystepuja objawy narzadowe spowodowane uwalnianiem
mediatoréw. Moga one dotyczy¢ bardzo réznych narza-
doéw, takich jak uktad krazenia, przewod pokarmowy, uktad
nerwowy czy kostno-stawowy. Do najczestszych objawow
zaliczamy: nadci$nienie, ale tez nawrotowe niedoci$nienie,
boéle brzucha, biegunke, osteoporoze, pokrzywke, obrzek
naczynioruchowy, objawy neurologiczne, w tym bole glowy.
Moga wystepowac tez objawy ogdlnoustrojowe, jak goraczka,
spadek masy ciala do wyniszczenia wlacznie. W przebiegu
mastocytozy moze tez dochodzi¢ do uszkodzenia szpiku
a w zwigzku z tym do rozwoju niedokrwistoéci, trombo-
cytopenii i neurogenni. Ta ostatnia odpowiada za cze¢sto
nawracajace infekcje. Leczenie polega na stosowaniu lekéw
przeciwhistaminowych (H1-blokeréw) w przypadku wysta-
pienia objawow, przy czym przy nasilonym $wiadzie warto
dolaczy¢ kromoglikan dwusodowy, ktéry jest znanym od
dawna stabilizatorem bton komoérkowych. W przypadku
nawrotowego $§wiadu, pokrzywki i rumienia nalezy rozwazy¢
stalg terapi¢ wskazanymi lekami. Natomiast u pacjentéw
z objawami ze strony przewodu pokarmowego nalezy sto-
sowac laczne leczenie blokerami receptoréw histaminowych
typu pierwszego (H1-blokery) oraz drugiego (H2-blokery).
W przypadku obecnosci rozleglej pokrzywki barwnikowej
wskazana jest terapia PUVA. Rokowanie u dzieci chorujacych
na mastocytoze skory jest dobre; w wiekszosci przypadkow
zmiany na skérze ustepuja u nich catkowicie lub czesciowo
przed, w czasie lub tuz po okresie pokwitania. W bardzo
malej grupie chorych zmiany pozostaja i najczesciej w tej
grupie dochodzi do rozwoju postaci uktadowej mastocytozy
[1,3,4,5,6,78,9].

Atopowe zapalenie skory to jedna z najczestszych cho-
rob alergicznych skory. Wystepuje z czestoscig ok. 10-20%
u dzieci oraz u 1-3% oséb dorostych. Najczedciej pierwsze
objawy choroby pojawiaja sie w 1. roku zycia. W powstawaniu
choroby bierze udzial szereg mechanizméw immunologicz-
nych. Nalezg do nich: I typ reakcji (reakcja natychmiastowa
mediowana przeciwcialamiklasy IgE) i IV typ reakeji (odpo-
wiedz typu komdrkowego tzn. opéznionego) wg Gellai Coo-
mbsa, reakcje autoagresji oraz aktywnos$¢ superantygendw
bakteryjnych, grzybiczych i wirusowych. Rozpoznawanie
choroby opiera si¢ na kryteriach Hanifina i Rajki. Muszg
by¢ spetnione co najmniej 3 kryteria duze i 3 kryteria mate,
aby rozpoznaé atopowe zapalenie skory.

Leczenie atopowego zapalenia skory jest trudne ze wzgledu
na przewlekly i nawrotowy przebieg, obejmuje ono zaréwno
leczenie miejscowe, jak i ogolnoustrojowe oraz wlasciwg pie-
legnacje suchej skory z unikaniem czynnikéw zaostrzajacych.
W leczeniu miejscowym znajdujg zastosowanie gtownie
preparaty glikokortykosteroidowe oraz inhibitory kalcy-
neuryny (takrolimus i pimekrolimus). W leczeniu ogélnym

Tabela 2. Kryteria duze i mate wg Hanifina i Rajki

Kryteria gtéwne (duze) Kryteria dodatkowe (mate)

1. Swiad skéry 1. Sucho$¢ skéry

2. Przewlekly i nawrotowy przebieg 2. Rybia tuska

3. Wywiad atopowy osobisty lub

g 3. Rogowacenie mieszkowe
rodzinny

4. Charakterystyczna morfologia

i lokalizacja zmian 4. Bialy dermografizm

5. Sktonnos¢ do niespecyficznego
stanu zapalnego dtoni i stop

6. Dodatkowy fatd na dolnej powiece
(objaw Dennie-Morgana)

7. Pogtebiony fatd szyjny

8. Swiad po spoceniu

9. Nietolerancja pokarmowa

10. Nietolerancja wetny

11. Zaostrzenia po stresie

12. Sktonnos¢ do natychmiastowych
reakgji skornych

13. Podwyzszony poziom IgE w su-
rowicy

14. Sktonnos¢ do nawrotowych
zakazen skory

15. Zapalenie czerwieni wargowej

16. Zacienienie wokot powiek

17. Nawrotowe zapalenie spojéwek

18. Wczesny poczatek zmian

19. Za¢ma

20. Stozek rogowki

21.tupiez biaty

22. Wyprysk sutkow

23. Rumien na twarzy

24. Akcentacja mieszkdw wiosowych

gléwnie stosuje sie leki przeciwhistaminowe I i II generacji,
ktére dziatajg przede wszystkim przeciw§wigdowo. W przy-
padku uogélnionego zapalenia skdry stosuje sie tez doustnie
kortykosteroidy, natomiast przy najciezszych postaciach
atopowego zapalenia skory niepoddajacych si¢ praktycznie
wecale leczeniu zaleca sie leki immunosupresyjne [10, 11, 2].

CEL PRACY

Opis trudnego pod wzgledem diagnostycznym przypadku
1,5 rocznego chlopca, u ktérego rozpoznano skorng postaé
mastocytozy wspolistniejacg z atopowym zapaleniem skory.

MATERIAL | METODY

Podstawe analizy przypadku chorego dziecka z utrzymujacy-
mi sie od wezesnego dziecinstwa zmianami na skorze (tj. od 2.
miesigca zycia stwierdzono zmiany rozsiane na praktycznie
calej skorze, o charakterze drobnych brunatno-czerwonych
blaszek, z ktérymi wspolistnieja zmiany rumieniowo-ztusz-
czajace, obecne zwlaszcza na tutowiu i konczynach gérnych)
stanowily badania oceny swoistych IgE za posrednictwem
panelu pediatrycznego mieszanego, jak réwniez badania
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kontrolne (badanie ultrasonograficzne jamy brzusznej,
okresowe morfologie z rozmazem) oraz analiza literatury
przedmiotu majgca zastosowanie w opisywanym przypadku.

WYNIKI BADAN

W wykonanych badaniach oceny swoistych IgE za poséred-
nictwem panelu pediatrycznego mieszanego uzyskano: aler-
geny pokarmowe dodatnie na: jabtko, dorsza, tzn. obecnos¢
swoistych przeciwcial klasy IgE, skierowanych przeciwko
tym alergenom w stezeniu odpowiadajacym klasie 1, a tak-
ze na soj¢, mleko krowie, biatko jaja kurzego, marchew —
w klasie 2, poza tym na orzech ziemny powyzej klasy 4.
Za$ w panelu alergenéw wziewnych swoiste IgE w klasie
2 na brzoze, w klasie 1 na pylek bylicy, Dermatophagoides
farinae (roztocza) oraz na naskorek konia. Z powodu obec-
noéci zmian na skorze, koniecznoéci ciagtego podawania
lekéw przeciwhistaminowych (blokujacych skore) oraz wie-
ku dziecka, ktéry dawal mozliwo$¢ zaledwie ograniczonej
wspolpracy nie wykonano punktowych testow skérnych.
Przyjmuje sie, ze im wyzsze stezenie swoistych przeciwciat
klasy IgE, tym wyzszy stopien uczulenia na dany alergen,
ale tylko gdy potwierdzajg to dane z wywiadu. Zawsze oce-
na obecnosci swoistych przeciwcial klasy IgE, niezaleznie,
czy zostaly wykryte w skorze, czy w krwi, powinna zosta¢
poddana weryfikacji istotnosci, tzn. zbadaniu, czy pomiedzy
ich obecno$cig a wystepowaniem objawéw klinicznych jest
korelacja. W przypadku naszego pacjenta zwraca uwageja
niezwykle wysoki poziom swoistych IgE skierowanych prze-
ciwko alergenowi orzecha ziemnego — powyzej 4 klasy oraz
reakcje na inne alergeny w nizszych klasach. Jesli chodzi
o alergeny pokarmowe, to ich spozycie przez pacjenta, nawet
w niewielkiej ilo$ci, wydaje si¢ mie¢ bezposredni wplyw
na zaostrzenie przebiegu klinicznego obu choréb. Poczat-
kowo u dziecka rozpoznano tylko atopowe zapalenie sko-
ry, jednak z uwagi na nietypowy obraz kliniczny (rozsiane
zmiany na praktycznie calej skorze o charakterze drobnych
brunatno-czerwonych blaszek, z ktérymi wspoélistnieja
zmiany rumieniowo-ztuszczajace obecne zwlaszcza na tu-
fowiu i konczynach gérnych) oraz charakterystyczny dla
mastocytozy objaw Dariera wykonano biopsje skdry i z niej
badanie histopatologiczne. Stwierdzono w nim obecnos¢
nacieku z mastocytow tryptazo-dodatnich. W pierwszym
wykonanym badaniu ultrasonograficznym jamy brzusznej
stwierdzono powigkszong watrobe, sledziona pozostawala
caly czas niepowiekszona. Inne narzady w tym badaniu
takze byly bez widocznych zmian. Kontrolne badanie USG
wykazalo brak powiekszenia narzadéw miazszowych. Ze-
brano takze szczegdétowy wywiad rodzinny, jednak okazat
sie on nieobcigzajacy (jedynie brat pacjenta ma alergiczny

Tabela 3. Wykonany panel alergenéw pokarmowych

Tabela 5. Rozktad klas w zaleznosci od stezer w kU/L

Stezenie kU/L Klasa
<0,35 0
0,35-0,69 1
0,70-3,49 2
3,50-17,4 3
17,5-49,9 4

niezyt nosa). Obecnie dziecko pozostaje w stanie ogolnym
dobrym. W badaniu fizykalnym zwracajg uwage utrzymujace
sie zmiany skorne o podobnym charakterze i lokalizacji oraz
powiekszone obwodowe wezly chtonne. Dziecko jest obecnie
pod opieka kilku poradni specjalistycznych, w tym derma-
tologicznej oraz alergologicznej. Z uwagi na mozliwos¢ roz-
woju postaci uktadowej mastocytozy ma wykonywane liczne
badania kontrolne, takie jak badanie ultrasonograficzne
jamy brzusznej, okresowe morfologie z rozmazem. Obecnie
pozostaje na diecie zapewniajacej wylaczenie uczulajacych
go produktdw, stosowana jest tez wlasciwa pielegnacja suchej
skory — czesto, nawet kilka razy dziennie, jest smarowane
emolientami, z wykluczeniem preparatéw, po ktorych wy-
stepuje zaostrzenie zmian: nastgpita bardzo zywa reakcja po
preparacie emolientu zawierajagcym w swoim skiadzie soje
- uogolnione zaczerwienienie z towarzyszacym masywnym
$wigdem skory.

DYSKUSJA

Mastocytoza jest rzadka chorobg, zachorowalno$¢ na masto-
cytoze wynosi ponizej 0,01%. W schorzeniu tym dochodzi
do patologicznego rozrostu mastocytéw oraz ich spichrzania
w miejscach, w ktorych zwykle sie lokalizuja, tzn. w skorze,
blonach §luzowych, szpiku, niektérych narzadach wewnetrz-
nych. Nalezy pamietad, Ze mastocytozy stanowiag bardzo
zréznicowang grupe choréb, moga z nimi tez wspotistnied
niektoére inne schorzenia, ktére zmieniajg przebieg kliniczny
a tym samym utrudniaja rozpoznanie, a tym samym opdz-
niaja wdrozenie wlasciwego leczenia. Do choréb mogacych
wspotwystepowaé z mastocytozg zaliczamy alergie oraz
schorzenia mieloproliferacyjne [1]. Jedng z chordb z kregu
alergicznych mogacych wspélistnie¢ z mastocytoza jest ato-
powe zapalenie skory, w przebiegu ktorego na skorze tworza
sie takze zmiany, ale o charakterze grudek, a nastepnie peche-
rzykéw na podlozu rumieniowym, ktére przeksztalcaja sie
w nadzerki i strupy, czesto ze wspdlistniejacymi, zwlaszcza
pdzniej, przeczosami i zluszczaniem [11, 2]. Nalezy zdawa¢
sobie sprawe, ze poszczegdlne postacie mastocytozy roznig
sie etiopatogenezg, przebiegiem oraz rokowaniem. Osoby

Alergeny Orzech ziemny  Mleko Biatko jaja kurzego ~ Zéttko jaja kurzego Ziemniak ~ Marchew  Jabtko Soja Dorsz Maka pszenna
Wyniki (kU/L) > 100 1,20 0,90 <0,15 <0,15 1,10 0,68 1,10 0,45 0,31
Tabela 4. Wykonany panel alergenéw wziewnych

Alergeny Brzoza Tymotka tagkowa Bylica Roztocza | Roztoczall  Naskérek psa Naskorek kota  Naskérek konia  Asp. fum.  Clad. herb.
Wyniki (kU/L) 0,82 0,23 0,35 0,23 0,35 <0,15 <0,15 0,35 <0,15 <0,15
Objasnienia:

Roztocza | - Dermatophagoides pteronyssimus; Roztocza Il - Dermatophagoides farinae; Asp. fum. — Aspergillus fumigatus; Clad. herb. — Cladosporium herbarum



310

Medycyna Ogdlna i Nauki o Zdrowiu, 2016, Tom 22, Nr 4

Matgorzata Czarny-Dziatak, Jarostaw Chmielewski, Iwona Stanistawska, Magdalena Florek-tuszczki. Przypadek kliniczny mastocytozy wspétistniejacej z atopowym...

z mastocytozg, szczegdlnie skorng postacia rozlang, moga tez
doswiadczy¢ przeksztalcenia tej choroby w jej posta¢ ukla-
dowg oraz reagowac wstrzasem anafilaktycznym na rézne
bodzce, takie jak: ukaszenia owaddw, niektdre pokarmy,
stres, wysilek fizyczny, infekcje, ktére u 0s6b bez mastocytozy
znacznie rzadziej wywotujg anafilaksje. W zwigzku z tym le-
czenie nawet tagodnej postaci tej choroby obejmuje unikanie
czynnikéw wyzwalajacych uwalnianie histaminy (histami-
noliberatoréw), stosowanie lekéw przeciwhistaminowych
- H1-blokerdw, a przy wspolistniejacych objawach ze strony
przewodu pokarmowego, takze H2-blokeréw. Niezwykle
wazna jest tez okresowa kontrola parametréw laboratoryj-
nych oraz cz¢ste badanie fizykalne. W przebiegu mastocytozy
moga wystepowac bowiem objawy ze strony réznych narza-
dow zwigzane z uwalnianiem mediatoréw z mastocytow. Ze
strony przewodu pokarmowego najczestszym objawem jest
biegunka, ktorej moga towarzyszy¢ bole brzucha. Objawy
te wystepuja u ponad 40% dzieci z pokrzywka barwniko-
wa. Moze takze dochodzi¢ do wystapienia nadkwasnosci
i choroby wrzodowej zotadka oraz objawdw dyspeptycznych.

Z powodu uszkodzenia szpiku w przebiegu mastocytozy
moze dochodzi¢ do rozwoju niedokrwistosci, trombocytope-
niiineurogenni. Ta ostatnia odpowiada za czesto nawracaja-
ce infekcje, w tym réwniez infekcje skory i bton sluzowych [3,
1]. To takze moze utrudniaé prawidlowa diagnoze i kierowa¢
rozpoznanie w kierunku innych schorzen, np. zaburzen od-
pornosci. Trudnosci diagnostyczne sa spowodowane przede
wszystkim rzadkim wystepowaniem mastocytozy skory oraz
koniecznoscig wykluczenia innych chordb, ktérych objawem
jest gromadzenie komorek tucznych w skorze. Niezbedne
jest tez wykluczenie wspolistnienia postaci ukltadowej ma-
stocytozy.

WNIOSKI

1. Na przykladzie oméwionego przypadku chlopca, u ktérego
rozpoznano skorng posta¢ mastocytozy wspolistniejaca

z atopowym zapaleniem skory wida¢, jak wnikliwg nalezy
prowadzi¢ diagnostyke réznicowa, zwlaszcza jesli przebieg
schorzenia odbiega od typowego.

2. Stawiajac diagnoze, zawsze trzeba bra¢ pod uwage takze
rzadko wystepujace schorzenia, takie jak wlagnie masto-
cytoza.

3. Niewlasciwe rozpoznanie moze bowiem opdzni¢ wdroze-
nie wlasciwego leczenia, a tym samym przyczynié si¢ do
pogorszenia rokowania.

4. W przypadku rozpoznania mastocytozy skéry konieczne
jestrowniez wykluczenie wspdlistnienia postaci uktadowe;j
mastocytozy.
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Clinical case mastocytosis coexisting with atopic

dermatitis

I Abstract

Introduction. Mastocytosis is the name given to a group of diseases characterized by the pathological proliferation of
so-called mast cells, and mast cells in their storage material where they usually locate: the skin, mucous membranes, bone
marrow and some internal organs. These are rare diseases, the prevalence of mastocytosis being less than 0.01%. The causes
of mastocytosis are not known while the course is varied and depends on the patient’s age, type of disease, the affected
organs, response to therapy and the presence of comorbid conditions. Atopic dermatitis is one of the most common allergic
diseases of the skin, with an incidence of 10-20% in children and 1-3% of adults. The most common initial symptoms appear
during the first year of life. The emergence of the disease involves a number of immune mechanisms. With atopic dermatitis
may coexist with other allergic diseases, especially those related to the so-called atopic march.

Objective. The aim of the study was to describe the case of 1.5-year-old boy diagnosed with the form of cutaneous
mastocytosis coexistent with atopic dermatitis, which made the diagnosis of mastocytosis difficult.

Methods and material. Examination of the specific IgE by means of a mixed panel — paediatric, control examinations, i.e.
abdomen ultrasound scan, periodic blood tests including blood count, and the above-mentioned case desk research.
Conclusions. The histopathological examination enabled the right diagnosis to be made.
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