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RYCINA 1. Czerwone, jasnobrgzowe lub brazowe plamki i grudki
umiejscowione na brzuchu.

RYCINA 2. Reakcja zmian skérnych na pocieranie o typie babla
pokrzywkowego i zaczerwienienia skory.

RYCINA 3. Czerwonawobrgzowa tarczka o wymiarach 1x2 cm,
pokryta pecherzem, zlokalizowana na grzbietowej powierzchni
czwartego palca reki.
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Doktorzy Gori, Torneria, Kelly, Zlotoff i Contreras deklarujg brak jakichkolwiek
powiazan finansowych mogacych wplyna¢ na niniejsza prezentacje przypadkow.
Komentarz nie omawia produktu/urzadzenia dostepnego na rynku,
niedopuszczonego do stosowania ani bedacego przedmiotem badan.

74 | Pediatria po Dyplomie Vol. 14 Nr 5, Pazdziernik 2010

Dwoje dzieci ze zmianami
skdrnymi pojawiajgcymi sie

ch

Przypadek 1: Abdulla Gori, MD*, Carlos Torneria, MD*. Przypadek 2: Victoria M. Kelly,
MD', Barrett J. Zlotoff, MD', Michael E. Contreras, MD*

Przypadek 1. Prezentacja

Rodzice zglosili si¢ z dwuletnia dziewczynka do poradni
na rutynowe badanie kontrolne. Dziecko urodzito sie
o czasie z wrodzonym wodonerczem wymagajacym pro-
filaktyki antybiotykowej. W wywiadzie nie stwierdzono
zadnych probleméw zdrowotnych z wyjatkiem pojedyn-
czego epizodu odmiedniczkowego zapalenia nerek w nie-
mowlectwie. Wzrastanie i rozw6j dziecka s3 odpowiednie
do wieku. W wywiadzie rodzinnym nie ma istotnych in-
formacji.

W rutynowo przeprowadzonym badaniu przedmioto-
wym stwierdzono, ze dziecko jest radosne, chetnie si¢ ba-
wi i jest prawidlowo rozwinigte psychoruchowo, ale
zauwazono u niego dziewie¢ zmian skérnych umiejsco-
wionych na powlokach brzusznych i plecach. Zabarwienie
zmian bylo zréznicowane, od czerwonego przez jasnobra-
zowe do bragzowego, a wykwity mialy charakter plamek,
grudek lub tarczek (ryc. 1). Pocieranie jednej z nich wy-
zwolito w miejscu jej wystepowania reakgje typu babla po-
krzywkowego oraz zaczerwienienie skory (ryc. 2). W tym
czasie nie wystapily zadne objawy ze strony uktadu odde-
chowego. Oprocz wymienionych objawéw podczas bada-
nia przedmiotowego nie stwierdzono zadnych innych
nieprawidlowosci.

W trakcie zadawania rodzicom dziewczynki dodatko-
wych pytan okazato sie, ze przypomnieli oni sobie
0 pojawieniu sie u corki zmian skérnych w okresie nie-
mowlecym, przy czym liczba tych zmian stopniowo sie
zwiekszata. Nie budzito to ich niepokoju, poniewaz z wy-
stagpieniem wykwitow nie wigzaly sie zadne dodatkowe
objawy podmiotowe i przedmiotowe.

Ustalono rozpoznanie kliniczne.

Przypadek 2. Prezentacja

Pieciomiesieczna dziewczynka zostata przyjeta do porad-
ni z czteromiesiecznym wywiadem nawracajgcej zmiany
»pecherzowej” na czwartym palcu lewej reki. Miedzy in-
cydentami tworzenia sie pecherza palec pozostawat
obrzekniety i zaczerwieniony. Matka dziecka nie stwier-
dzata oparzenia ani urazu palca w przesztosci. Poinfor-
mowala natomiast, ze cérka czesto ssata palec. Mimo
bandazowania tworzenie pecherzy nadal postepowato.
U niemowlecia nie stwierdzono poza tym zadnych innych
objawéw. U dziewczynki nie wystepowaly incydenty go-
raczkowe ani objawy brzuszne, ani ze strony uktadu od-
dechowego. Urodzita sie o czasie, drogami natury, okres
okotoporodowy byl bez powiktafi. W wywiadzie doty-
czacym przebytych chordb oraz rodzinnym nie zarejestro-
wano zadnych istotnych zdarzen.
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W badaniu przedmiotowym stwierdzono, ze dziecko
jest dobrze odzywione i nie ma zadnych ostrych objawéw.
Podczas badania skéry na powierzchni grzbietowej czwar-
tego palca lewej reki zaobserwowano czerwonawobrazo-
we grudki o wymiarach 1x2 cm, pokryte pecherzem
(ryc. 3). Pocieranie tego obszaru powodowato rumien
i powickszenie si¢ pecherza. Na pozostalych czeSciach cia-
ta nie stwierdzono zadnych innych zmian skérnych.

Ustalono rozpoznanie kliniczne, ktére potwierdzono
biopsyjnie.

Rozpoznanie: Mastocytoza skdrna
Przypadek 1. Pokrzywka barwnikowa

Wystapienie objawu Dariera (rumiefi i bagble pokrzywko-
we po potarciu zmiany barwnikowej) potwierdza klinicz-
ne rozpoznanie pokrzywki barwnikowej (urticaria
pigmentosa, UP). Wspomniany objaw powstaje w wyniku
uwolnienia histaminy na skutek degranulacji komérek
tucznych pod wpltywem urazu mechanicznego. Odpo-
wiedz w postaci babla pokrzywkowego i zaczerwienienia
skory widywana w pokrzywce barwnikowej moze trwaé
od 30 minut do kilku godzin.

Przypadek 2. Guz mastocytowy samotny

Obraz kliniczny choroby oraz wynik badania przedmio-
towego przemawiajg za guzem mastocytowym samot-
nym, ktory najczeSciej wystepuje w postaci grudki, tarczki
lub guzka i zbudowany jest z komérek tucznych oraz za-
palnych naciekajacych skore whasciwa. Pod wplywem
drapania lub drobnego urazu dochodzi do degranulacji
komérek tucznych guza, uwalniania histaminy, co pro-
wadzi do wystgpienia miejscowego rumienia, obrzeku,
a czasami tworzenia pecherzy.

Omowienie

Mastocytoza jest chorobg rzadko wystepujaca zaréwno
u dzieci, jak i dorostych, spowodowang naciekiem z ko-
morek tucznych wystepujacych w danym narzadzie w nad-
miernej liczbie, przy czym zajetym narzadem najczeSciej
jest skora. W wyniku drapania lub na skutek drobnego ura-
zu komorki tuczne ulegajg degranulacji, uwalniajac hista-
mine. U chorych na mastocytoze moga sie pojawiaé
towarzyszace uktadowe objawy podmiotowe i przedmio-
towe, w zaleznosci od nagromadzenia komoérek tucznych
w innych narzadach i uktadach, w tym pokarmowym i od-
dechowym, a takze tkankach ukladu sercowo-naczy-
niowego, krwiotwdrczego i chtonnego. Do uktadowych
objawéw podmiotowych i przedmiotowych naleza: nagte
zaczerwienienie twarzy, wodnisty wyciek z nosa, $wiszcza-
cy oddech oraz biegunka. Mastocytoza moze przybierad
posta¢ od tagodnie przebiegajacej choroby skéry do agre-
sywnej biataczki z komérek tucznych (mastocytowej). Pod-
typami mastocytozy skérnej s3: guz mastocytowy samotny,
pokrzywka barwnikowa, teleangiektazja plamista wysyp-
kowa trwala (teleangiectasia macularis eruptive perstans)
oraz rozlana mastocytoza skérna lub pecherzowa.
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Dwoje matych dzieci ze zmianami skérnymi

Klasyfikacja mastocytoz

| Mastocytoza skérna

Il Mastocytoza uktadowa

U dzieci mastocytoza ogranicza si¢ na ogdt do skory. Nie
donoszono o progresji guza mastocytowego samotnego
do choroby rozrostowej. Zajecie szpiku u dzieci moze nasta-
pi¢ w przypadku bardziej rozlanych postaci mastocytozy
skornej, ale jest rzadkie i zazwyczaj przejSciowe. Postacie
majace swoj poczatek w wieku dorostym wykazuja tenden-
gje do ciezszego przebiegu w poréwnaniu z rozpoczynajacy-
mi sie w dziecifistwie i czesto maja zwigzek ze sporadyczng
mutacjg genu dla czynnika wzrostu c-kit. W postaciach o po-
czatku w wieku dorostym wystepuje réwniez wieksze praw-
dopodobienstwo zajecia szpiku, przybierajace charakter
zaréwno hematologicznych stanéw przednowotworowych,
jak i klasycznych choréb rozrostowych. Moze ono dotyczy¢
komorek szpikowych (zespoly proliferacyjne i dysplastycz-
ne), ale takze moze doj$¢ do rozwoju zespotu limfoprolife-
racyjnego. Klasyfikacje mastocytoz przedstawiono w tabeli.

Przy braku charakterystycznych zmian skérnych oraz ob-
jawu Dariera diagnostyka mastocytozy moze by¢ trudna.
Biopsja skory moze wykazaé zwigkszong liczbe komérek
tucznych wykrywanych barwieniem blekitem toluidyny,
izotiocyjanianem fluoresceiny w polgczeniu z awidyng lub
metodg Giemsy. Do biochemicznych wyktadnikow wska-
zujacych na zwiegkszong degranulacje komérek tucznych
nalezy zwiekszona aktywno$¢ tryptazy w osoczu, przewle-
kle zwickszone stezenie histaminy w osoczu i w moczu
(z rbwnocze$nie zwiekszonym stezeniem N-metylohistami-
ny w moczu, bedacej metabolitem histaminy) oraz zwiek-
szone stezenie prostaglandyny D w moczu.

Pokrzywka barwnikowa
Pokrzywka barwnikowa jest najbardziej rozpowszechniong
postacig mastocytozy, wystepujaca u dwoch trzecich cho-
rych na mastocytoze skorng. Pokrzywka barwnikowa jest
przede wszystkim chorobg dzieci, przy czym wieckszo$¢
przypadkéw rozpoznaje si¢ miedzy 3 i 9 miesigcem zycia.
Zmiany moga wystepowaé juz przy urodzeniu, ale typo-
wo pojawiajg sie w skupiskach miedzy pierwszymi miesia-
cami a 2 rokiem zycia. Wykwity skorne moga by¢ nieliczne
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RYCINA 4. Mnogie, przebarwione plamki, grudki oraz guzki
spotykane w pokrzywce barwnikowej.

lub mnogie i przewaznie majg symetryczny rozktad, naj-
czesciej obejmuja koniczyny gorne i dolne, klatke piersio-
wa oraz brzuch. Dionie, podeszwy, twarz i blony §luzowe
pozostaja niezajete. Zmiany skérne na ogdl wystepuja
w postaci mnogich czerwono-zéltych, brazowo przebar-
wionych plamek, grudek lub guzkéw, ktdre maja stabo za-
znaczone granice (ryc. 4). Pojedyncze zmiany przybierajg
na og6t ksztatt od okraglego do owalnego, $rednica ich
waha sie od 1 mm do kilku centymetréw i zazwyczaj s3
wieksze niz u dorostych. Niektore wykwity moga przybrad
postaé wezesnych zmian pecherzowych lub pokrzywko-
wych, ktére z uplywem czasu zanikajg, ale mogg nawracad
w tym samym miejscu jako zmiany utrwalone i przebar-
wione.

Rozpoznanie kliniczne opiera si¢ na stwierdzeniu ru-
mienia i pokrzywki, ktére wystepuja w odpowiedzi na de-
likatne pocieranie zmiany. Ten charakterystyczny objaw
spotyka sie¢ u 90% chorych na pokrzywke barwnikowsa
i inne postacie mastocytozy skornej. Do innych czestych
objawdéw pokrzywki barwnikowej zalicza sie $wiad o r6z-
nym stopniu nasilenia i trwania oraz zaczerwienienie twa-
rzy towarzyszace kapieli w goracej lub zimnej wodzie,
pocieraniu zmian skérnych oraz ¢wiczeniom fizycznym.

U okoto 50% chorych zmiany skérne wykazuja tenden-
cje do ustepowania do czasu osiggniecia wieku mtodzien-
czego, za$ u 25% dorostych choroba ulega czeSciowej
regresji. Pokrzywka barwnikowa, ktéra pojawia sie po 10
roku zycia, zazwyczaj utrzymuje sie przez cale zycie i mo-
ze towarzyszy¢ jej choroba uktadowa. Warto zauwazyé, ze
zmiany skorne widywane w pokrzywce barwnikowej wy-
stepuja rowniez w innych postaciach mastocytoz.

Guz mastocytowy samotny
Guz mastocytowy samotny jest pojedyncza, fagodng zmia-
ng skérng o Srednicy 1-5 cm, ktéra tworzy naciek skory
wlasciwej przez komérki tuczne i zapalne. Zmiana pojawia
sie zazwyczaj podczas porodu lub we wezesnym okresie
niemowlecym, jej rozmiary zwickszaja sie przez kilka mie-
siecy, aby ostatecznie z uptywem lat zaniknaé. Zwykle jest
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okragta lub owalna i ma zbitg lub gumowatg strukture, cze-
sto o powierzchni przebarwionej, ziarnistej, przypominaja-
cej skorke pomaranczy (peau d’orange). Guz mastocytowy
samotny moze wystapi¢ w kazdym miejscu, ze sktonnoscia
do pojawienia si¢ na nadgarstku, szyi oraz tutowiu. Pocie-
ranie zmiany moze prowadzi¢ do wystgpienia pokrzywki.
Biopsja iglowa guza mastocytowego wykazuje monomor-
ficzny naciek ztozony z komoérek tucznych, zlokalizowany
w obrebie skory wlasciwej, facznie z réznymi komorkami
zapalnymi.

Guz mastocytowy ma najkorzystniejsze rokowanie
wérdd wszystkich postaci skérnych mastocytozy i u dzie-
ci wiekszo$¢ samotnych guzéw mastocytowych samoist-
nie zanika w ciggu 10 lat. U wiekszo$ci chorych zmiany sg
pojedyncze, jednak sporadycznie moga pojawiac sie row-
niez zmiany mnogie. U dzieci dodatkowe guzy mastocyto-
we rzadko rozwijaja sie po wiecej niz 2 miesigcach od
pojawienia si¢ zmiany pierwotnej.

Objawy sg przewaznie stabo nasilone, wystepuja lokal-
nie i nie wigzg sie z chorobg uktadowga, zatem nie jest ko-
nieczne zadne leczenie. Mozna natomiast zastosowaé
postepowanie zachowawcze w celu ztagodzenia objawow.
Podraznienie mogg zmniejszaé glikokortykosteroidy za-
stosowane miejscowo pod opatrunkiem okluzyjnym lub
w postaci wstrzykniecia do zmiany skorne;j.

Rozlana mastocytoza skdrna
Rozlana mastocytoza skérna (diffuse cutaneous mastocy-
tosis, DCM) jest rzadka postacig mastocytozy skornej,
ktéra wystepuje przede wszystkim u dzieci do 3 roku zy-
cia. Duze obszary skéry wlasciwej sa nacieczone przez
komorki tuczne w przeciwiefistwie do drobnych obsza-
row spotykanych w pokrzywce barwnikowej. Powierzch-
nia skéry po urodzeniu si¢ dziecka moze wygladad
na zdrowa, ale szybko pojawia sie uogdlnione pogrubie-
nie o barwie ré6zowej lub z6ttej przypominajace skorke
pomaraniczy. Czeste sa pecherze i pecherzyki, za$ objawy
uktadowe mogg by¢ znacznie nasilone.

Rozlana mastocytoza skdrna moze ujawnic sie w posta-
ci nasilonego, uogdlnionego $wiadu, a takze ukladowych
objaw6w podmiotowych i przedmiotowych, takich jak wy-
mioty, biegunka, béle brzucha, owrzodzenie przewodu po-
karmowego oraz ostra niewydolno$¢ oddechowa. Z reguly
dochodzi do samoistnego ustapienia choroby, chociaz ist-
nieje ryzyko przejScia w stan przewlekly oraz rozwoju
zmian uktadowych rozciagajacych si¢ na wiek dorosty.

Mastocytoza ukfadowa
Mastocytoza uktadowa odnosi sie do nacieku z komérek
tucznych w narzadach poza skérg, w tym w szpiku,
watrobie, §ledzionie, weztach chtonnych oraz przewo-
dzie pokarmowym. Przyczyny powstania oraz zapadal-
no$¢ na mastocytoze skérng i ukladowa sg nieznane.
Rozpowszechnienie mastocytozy uktadowej moze byé
wieksze niz sie podaje, bioragc pod uwage btedne rozpozna-
wanie pokrzywki barwnikowej, guzow mastocytowych
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samotnych oraz choroby uktadowej bez objawéw skor-
nych. Mastocytoza uktadowa wraz z wiekiem staje sie
jednak coraz czestsza, a jej objawy s3 czesciej widywane
u dorostych niz u dzieci. Do objawéw podmiotowych
i przedmiotowych zalicza si¢ $wiad, zaczerwienienie twa-
rzy, pokrzywke, wodnisty wyciek z nosa, §wiszczacy od-
dech, béle brzucha, nudnosci, wymioty, biegunke, bole
i ztamania kosci, obnizenie ci$nienia tetniczego oraz bo-
le gtowy. Odréznia si¢ przypadki mastocytozy uktadowe;j
z towarzyszacymi hematologicznymi zespotami zaleznymi
i niezaleznymi od komérek tucznych.

Diagnostyka réznicowa

Diagnostyka réznicowa mastocytoz skornych obejmuje
ostrg pokrzywke oraz obrzek naczynioruchowy (spowo-
dowane przez reakgje alergiczng IgE-zalezng), liszajec pe-
cherzowy, z6ltakoziarniniak miodzieficzy (nieswedzace,
twarde, kopulaste, zétte lub pomaraficzowe grudki lub
guzki zlokalizowane na skérze lub w innych narzadach)
oraz alergiczne kontaktowe zapalenie skory (reakcja nad-
wrazliwo$ci na swoiste antygeny stykajace si¢ z po-
wierzchnig skéry, w ktorej posredniczg limfocyty T).

Leczenie
W przypadku mastocytozy skornej nie istnieje terapia
prowadzaca do wyleczenia choroby. Leczenie jest ukie-
runkowane na fagodzenie objawéw klinicznych. Chorzy
i rodzice powinni otrzymac¢ porade, w jaki sposob unikaé
kluczowych czynnikéw wyzwalajacych degranulacje ko-
morek tucznych, w tym ekspozycji na skrajne temperatu-
ry, spozywania pikantnych pokarméw oraz przyjmowania
niektérych lekow. Do lekéw powodujacych degranulacje
komoérek tucznych zalicza sie opiaty, polimyksyne B, wan-
komycyne, sukcynylocholing, prokaing, kwas acetylosali-
cylowy oraz jodowane §rodki cieniujace. Sprzedawane
bez recepty Srodki na kaszel, ktére zawierajg dekstrome-
torfan lub kodeine, mogg indukowaé wydzielanie znacz-
nych ilosci histaminy i tworzenie pecherzy. Na szczeScie
objawy mastocytozy skdérnej rozpoczynajacej sie w wie-
ku dzieciecym sg zwykle mniej nasilone niz obserwowa-
ne u chorych, u ktérych poczatek choroby nastapit
w wieku dorostym. Najczestszym objawem jest $wigd.

Leczeniem z wyboru, majacym na celu tagodzenie §wig-
du, zaczerwienienia skéry oraz pokrzywki, jest podanie le-
kéw przeciwhistaminowych w celu blokowania skutkéw
dziatania histaminy przez receptory H,. Mozna stosowac
hydroksyzyne oraz nowsze leki, takie jak cetyryzyna i lora-
tadyna, ktére maja mniej wyrazone wlasciwosci uspokaja-
jace. Przydatne moze okaza sie dodanie antagonisty
receptora histaminowego H,, majace na celu zmniejszenie
objawéw zwigzanych z nadmiernym wydzielaniem kwasow
zotadkowych. Doksepine dzialajacg zaréwno przez recep-
tor H,, jak i H, mozna stosowac u dzieci po 12 roku zycia.
W leczeniu mastocytozy skornej rowniez skuteczna jest cy-
proheptadyna, ktéra ma te przewage, ze dziala przeciwhi-
staminowo i przeciwserotoninowo. Doustnie podawany
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kromoglikan sodowy bywa pomocny w leczeniu choroby
z zajeciem przewodu pokarmowego, pokrzywki oraz zmian
pecherzykowych towarzyszacych pecherzowej i rozlanej
postaci mastocytozy skornej. Wprawdzie silnie dzialajace
miejscowo i podawane do zmian glikokortykosteroidy moz-
na stosowac w terapii zmian istotnych pod wzgledem ko-
smetycznym oraz objawowych, jednak tego typu leczenia
nie zaleca sie do powszechnego stosowania. W terapii sto-
sowano tez interferon a-2b oraz $wiatlo ultrafioletowe
o dlugich falach w polaczeniu z substancjami fotouczulaja-
cymi (psoralen ultra-violet A, PUVA), mimo ze po stosowa-
niu fotochemioterapii metodg PUVA zdarzaty si¢ nawroty,
a po uzyciu interferonu ciezkie reakcje anafilaktyczne.

Whioski

Przypadek 1
Rodzicom udzielono porady na temat ogdlnego rokowa-
nia, a takze konieczno$ci podania leku przeciwhistami-
nowego. Dziecko pozostaje bez objawéw klinicznych.

Przypadek 2

Po tygodniu od wykonania biopsji pecherz pozostawat
niezmieniony, a miejsce pobrania wycinka goito sie pra-
widlowo. Matce chorego dziecka udzielono porady,
informujac ja o fagodnym charakterze oraz naturalnej re-
gresji guza mastocytowego samotnego. Zmiane skorng le-
czono miejscowo mascig z triamcynolonem zakladang
pod opatrunek okluzyjny na noc przez 6 tygodni. Podczas
wizyty kontrolnej po 6 miesigcach stwierdzono, ze zmia-
ny pecherzykowe catkowicie ustapily.

Podsumowanie

Mastocytoze skérng nalezy braé pod uwage jako poten-
cjalne rozpoznanie u niemowlecia lub dziecka, z ktérym
rodzice zglaszajg sie do lekarza z powodu swedzacej zmia-
ny skornej, ktéra po potarciu lub po goracej kapieli
przeksztatca sie w zmiane pokrzywkowa. U dzieci masto-
cytoza skérna na ogdét ujawnia sie jako pokrzywka barw-
nikowa albo guz mastocytowy samotny, a rozpoznanie
opiera sie wylacznie na obrazie klinicznym i stwierdze-
niu objawu Dariera. Dalsza diagnostyka nie jest zwykle
konieczna, poniewaz pokrzywka barwnikowa i guz ma-
stocytowy samotny majg pomy$lne rokowanie, a zmiany
skorne zwykle ustepuja do czasu, kiedy dziecko wejdzie
w okres dojrzewania. Leczenie ma na celu fagodzenie ob-
jawéw klinicznych, najczesciej za pomoca antagonistow
receptora histaminowego H, i H,.

Artykut ukazat sie oryginalnie w Pediatrics in Review, Vol. 30, No. 7, July 2009,
p. 280: Two Infants Who Have Skin Lesions That React to Minor Trauma, wydawa-
nym przez American Academy of Pediatrics (AAP). Polska wersja publikowana przez
Medical Tribune Polska. AAP i Medical Tribune Polska nie ponoszg odpowiedzialno-
4ci za niescistosci lub btedy w tresci artykutu, w tym wynikajace z ttumaczenia z an-
gielskiego na polski. Ponadto AAP i Medical Tribune Polska nie popieraja stosowania
ani nie reczg (bezposrednio lub posrednio) za jakos¢ ani skutecznos¢ jakichkolwiek
produktéw lub ustug zawartych w publikowanych materiatach reklamowych. Re-
klamodawca nie ma wptywu na tre$¢ publikowanego artykutu.
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Praca opublikowana przez praktykujacych lekarzy pedia-
tréw z osrodka w Cleveland $wiadczy, ze skorna mastocy-
toza dotyczy nie tylko Europy, ale réwniez Stanéw
Zjednoczonych. W istocie jest to problem ogdlno$wiato-
wy, aczkolwiek choroba wystepuje bardzo rzadko, bowiem
rozpoznawana jest jedynie u okoto 0,1% pacjentéw zgta-
szajacych sie do gabinetéw dermatologicznych. Z uwagi
na to, ze dzieci stanowig 75% chorych, obraz kliniczny po-
winien by¢ znany réwniez pediatrom. Na podkreSlenie za-
stuguje fakt, ze rokowanie w tej dermatozie jest dobre,
a wiekszo§¢ zmian ustepuje do czasu pokwitania.

Mastocytozy stanowig heterogenng grupe choréb, kté-
rej cechg wspolng jest wystepowanie nacieku z komérek
tucznych w jednym lub kilku narzadach. Zwykle zajeta
jest skora (postac skérna), ale nacieki mogg zajmowac tak-
ze szpik, uktad chtonny, narzady migzszowe (watroba, Sle-
dziona), uklad sercowo-naczyniowy lub przewd6d
pokarmowy, dajac obraz mastocytozy uktadowe;.

Rozpoznanie choroby oparte jest w gléwnej mierze
na badaniu przedmiotowym, stad tez niezwykle wazna jest
znajomo$¢ morfologii wykwitow, ktdre majg postaé plam
lub grudek, rzadziej tarczek czy guzkéw. Typowy jest sy-
metryczny ukfad zmian, ktdre zlokalizowane s3 gtownie
na tutowiu, rzadziej na koficzynach. NajczeSciej twarz,
skora owlosiona glowy, dtonie i stopy sa niezajete. Zmia-
ny kliniczne majg kolor z6itawy, niekiedy bardziej opalo-
nej skory lub czerwonobrunatny. Moga réznic sie Srednicg
(od 1 mm do kilku c¢m) i liczebnoscig (od pojedynczej
zmiany do ponad 1000). Niezwykle pomocnym w r6z-
nicowaniu z innymi wykwitami jest objaw Dariera,
ktéry polega na pojawieniu sie typowego babla po-
krzywkowego lub rumienia po potarciu zmiany. U 50%
chorych mozemy obserwowaé dermografizm lub tenden-
¢je do naglego zaczerwienienia skory, co spowodowane
jest degranulacjg komorek tucznych i wyzwoleniem du-
zej ilosci histaminy.
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Zwykle supozycja kliniczna potwierdzana jest bada-
niem histopatologicznym, w ktorym stwierdza si¢ nacie-
ki z komoérek tucznych zlokalizowane zwlaszcza
w warstwie brodawkowatej skory wokét naczyfi krwio-
no$nych. Rzadziej wykonywane jest oznaczenie stezenia
histaminy w surowicy i w moczu, ktére najczesciej pozo-
staje w granicach normy u chorych na jedynie skorng po-
sta¢ mastocytozy. Podobnie stezenie tryptazy nie jest
zwiekszone u chorych, u ktérych zmiany dotyczg wy-
tacznie skory.

Nalezy podkreslié, ze leczenie ma charakter objawowy,
a w wielu przypadkach, z uwagi na ustepujacy charakter
zmian, jest zbedne. Nalezy pamietaé, ze chorzy w co-
dziennym zyciu powinni unikaé preparatéw, ktdre nasi-
laja degranuacje komoérek tucznych, a wiec kwasu
acetylosalicylowego, niesteroidowych lekow przeciwza-
palnych, kodeiny, morfiny, alkoholu, tiaminy, chininy,
opiatéw, prokainy, radiologicznych §rodkéw cieniuja-
cych, dekstranu, polimyksyny czy skopolaminy. Z tych
samych powodéw chorzy powinni wystrzega¢ sie nad-
miernych wysitkow fizycznych, stresow, zakazen, duzych
wahan temperatury, a w diecie unikaé pikantnych potraw,
skorupiakéw, goracych napojow i serow.

Poza omawianymi w pracy lekami, do ktorych niewat-
pliwie naleza preparaty przeciwhistaminowe (antagonisci
receptora H, i H,), stosuje si¢ takze miejscowe leki korty-
kosteroidowe i fototerapie. NajczeSciej wykorzystuje sie
na$wietlania dtugimi promieniami w zakresie ultrafioletu
(UVA) w polaczeniu z doustnie podawanymi psoralenami
(P) — metoda PUVA. Od niedawna dwa o$rodki w Polsce
(kliniki dermatologii w L.odzi i w Poznaniu) dysponuja
lampami emitujagcymi promieniowanie UVAT, tj. najdtuz-
sze (340-400 nm) pasmo ultrafioletu. Promieniowanie to
przyczynia si¢ do istotnego zmniejszenia liczby i funkgji
komérek tucznych w skorze i okazato sie niezwykle sku-
teczne w leczeniu skérnych postaci choroby.
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