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Systémova mastocytdza - spolecnd diagnéza pro alergologa i hematologa

Obr. 3. Diagnosticky algoritmus pfi podezieni na SM

ICC zjednodusila kritéria pro B-symptomy, mezi které patfi > 30 %
infiltrace mastocytarnimi agregéty v biopsii kostni difené a sérova
tryptéza > 200 ng/ml (ve WHO klasifikaci a/nebo KIT p.(D816V) VAF z pe-
riferni krve nebo kostnf diené > 10 %), cytopenie/-cytdza (pfi vyloucenf
reaktivnich zmeén a jiné myeloidni malignity), hmatna hepatomegalie
nebo splenomegalie bez poskozeni jaternich funkci/hypersplenismu
vcetné trombocytopenie a lymfadenopatie > 1 cm prokdzand palpacné
nebo pfi zobrazovacim vysetren.

Gsymptomy zahrnuji dysfunkci kostni dfené pfi infiltraci mastocyty
(@bsolutni pocet neutrofild < 1x10%1, hemoglobin < 100 g/I, trombocyty
< 100x10%/1), hmatnou hepatomegalii s poskozenim jaternich funkdcf,
ascitem a znamkami portalni hypertenze, hmatnou splenomegalii se
zndmkami hypersplenismu, kostni poskozeni s rozsdhlymi osteolytic-
kymi lozisky s nebo bez patologickych fraktur, malabsorpce a véhovy
ubytek zplsobeny mastocytarni infiltraci gastrointestinalniho traktu
(5,13) (vizTab. 6 a 7).

Indolentni systémova mastocytoza

ISM je nejcastéjsi formou onemocnéni (cca 80 %), median véku je
45-57 let, coz je signifikantné méné nez u skupiny pacientd s ASM a SM-
AMN. Je definovana méné nez 2 B-symptomy a zadnym CG-symptomem,
vylouceny jsou rovnéz MCL a SM-AMN. Pacienti maji velmi ¢asto kozni
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symptomatologii (nejc¢astéji urticaria pigmentosa) a gastrointestinaini
obtize nebo jiné pfiznaky spojené s degranulaci mastocytd v rdmci
mediatorového syndromu. Vedle zavaznych alergickych reakcf je nutné
vzdy myslet i na mozné kostni postizeni. Casto je provazeno neurcité
lokalizovanymi bolestmi skeletu. Vysetieni kosti magnetickou rezonanci

Tab. 6. (CCkritéria pro B-symptomy (Leguit et al.), upraveno (5)

Viysokd naloz mastocytd: > 30 % infiltrace mastocytarnimi agregéty v kostni
dfeni, sérova tryptaza > 200 ng/ml

Cytopenie, kterd nesplnuje kritéria pro Gsymptomy nebo - cytéza. Nejsou
spInéna kritéria pro jinou myeloidni malignitu, reaktivni stav je vyloucen.

Hepatomegalie bez poskozeni jaternich funkci, splenomegalie bez
hypersplenismu vcetné trombocytopenie, a/nebo lymfadenopatie (> 1cm)
palpacné nebo pfi zobrazovacim vysetfeni

Tab. 7. ICC kritéria pro Gsymptomy (Lequit et al), upraveno (5)

Dysfunkce dfené zpUsobena infiltraci neoplastickymi mastocyty, > 1
cytopenie: absolutni pocet neutrofilt < 1x10%I1, hemoglobin < 100 g/I,
trombocyty < 100x10%I

Hepatomegalie s poskozenim jaternich funkci, ascites a/nebo portélni
hypertenze

Kostni postizeni, osteolytické 1éze skeletu s nebo bez patologickych fraktur

Splenomegalie s hypersplenismem

Malabsorpce s védhovym Ubytkem (infiltrace gastrointestinalniho traktu
neoplastickymi mastocyty)
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