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Systémova mastocytdza - spolecnd diagnéza pro alergologa i hematologa

ale pacient nesplnuje kritéria pro diagndzu SM. V takovém pfipadé se
jedna o monoklondlni syndrom aktivovanych mastocytl (mMCAS) (5).

V ¢lanku bude jiz dale pojedndvano pouze o problematice systé-
moveé mastocytozy.

Klinicky obraz

Obecné je symptomatologie SM odvozena od dvou zakladnich
mediatord, zejména histaminu (mediatorovy syndrom) a infiltrace
orgéant s jejich selhdnim (nddorovy syndrom). ISM neni spojena s zad-
nymi pfiznaky nebo je pfitomny medidtorovy syndrom rdizné intenzity,
u pokrocilych forem (ASM) dominuje naopak nadorovy syndrom.
Obrazek 1 shrnuje mozné pfiznaky SM odvozené od symptomatologie
jednotlivych orgdnl nebo systémd (8).

Jednim ze zakladnich projevl nemoci je urticaria pigmentosa, ne-
boli makulopapuldrni koZni mastocytdza. Toto koZznf onemocnéni mize
byt velmi ndpadné nebo mize byt pfitomno jen nékolik mélo koznich
morf. Obvykle se jedna o symetricky distribuované ovélné cervenohné-
dé makuly nebo papuly lokalizované na trupu a koncetindch. Mze byt
pozitivni tzv. Darrierovo znameni (pfi mechanickém podrazdéni 1éze
dojde k lokéInimu zarudnuti), ¢asto vsak mdze byt falesné negativni
pfi uzivani antihistaminik (3). U vech forem systémové mastocytozy

Obr. 1. Symptomatologie SM a souvislost s pokrocilosti onemocnéni
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se mUZe vyskytovat pruritus, ¢asto velmiintenzivni, permanentnf, ktery
dobre odpovida na terapii (pfiklad kozniho postizeni viz Obr. 2).

Daldim typickym celkovym pfiznakem jak indolentniho, tak agresiv-
niho typu SM, jsou anafylaktické reakce na nejriznéjsi podnéty, typicky
na bodnuti blanokfidlym hmyzem (vosy, veely), na nékteré potraviny
bohaté na histamin (ryby, zrajici ,modré” syry apod.), po nékterych Ié-
cich (aspirin, NSAID apod.), vyraznym spoustécem uvolnéni mediator
je alkohol. Casto ale pfichézeji alergické reakce zcela neocekavané na
podnéty dosud tolerované nebo nezndmé, vcetné emocniho vypéti.

Znamkou intermitentnfho vyplavovani mediatorl jsou abdominalni pii-
znaky, napf. ndhlé koliky s imperativnimi prijmy a zvracenim. Ty mohou byt
pitomny samy nebo ve spojent s prechodnym koznim flushem a kolapsem
s tachykardifa hypotenzi. Prljem trvajici delsi dobu s postupnou malnutricf
az kachexif jsou spise znamkou infiltrace sliznice GIT mastocyty u ASM.
Hlavni kardiovaskularnf pfiznaky jsou palpitace pfi tachykardii, synkopa,
hypotenze ¢i hypertenze. Méné Casto se vyskytuje perikardidlni vypotek.

Jednim z vyznamnych pfiznakl je kostni postizeni. Mohou se
vyskytovat tyto 3 typy postizeni, kterd se navic mohou kombinovat:
difuzni ostepordza, osteolytickd loZiska a loZiska osteosklerdzy. Loziskova
osteolyza, resp. tézka difuzni osteopordza mohou byt pfi¢inou pato-
logickych fraktur. Osteoskleroticka loZiska s okolnimi lozisky osteolyzy
jsou typicka pro pokrocilé formy (9).
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