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Osobliwości kliniczne mastocytozy u dzieci

Atypical clinical presentations of mastocytosis in children
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STRESZCZENIE

Wprowadzenie. Mastocytozy stanowią grupę rzadko występujących
chorób, cechujących się patologicznym rozrostem mastocytów (ang.
mast cells – MC) w skórze, szpiku kostnym, wątrobie, śledzionie
i węzłach chłonnych. U dzieci główną postacią choroby jest mastocyto-
za skóry (ang. cutaneous mastocytosis – CM).
Cel pracy. Przedstawienie czterech nietypowych przypadków CM
u dzieci, o zróżnicowanym obrazie klinicznym w celu zobrazowania
szerokiego spektrum zmian skórnych i towarzyszących im objawów
zależnych od mediatorów uwalnianych z MC. Omówienie wskazań do
diagnostyki narządowej u dzieci.
Opis przypadków. Opisano obraz kliniczny i badania diagnostyczne
wykonane u 3 dziewczynek i 1 chłopca w wieku od 9. miesiąca do 
6. roku życia. Rozpoznano rozsianą CM z odczynem pęcherzowym,
rozległą zmianę typu mastocytoma, postać tarczkową i guzkową CM.
Podwyższone stężenie tryptazy mastocytowej i nasilone objawy ogólne
zależne od degranulacji MC występowały jedynie u dziewczynki z roz-
ległymi zmianami skórnymi i okresowymi wysiewami pęcherzy.
W żadnym przypadku nie stwierdzono mastocytozy układowej (ang.
systemic mastocytosis – SM) i wstrząsu anafilaktycznego w wywiadzie.
Wnioski. Nietypowe obrazy kliniczne utrudniają rozpoznanie CM
u niemowląt i małych dzieci. Wskazane jest u nich przeprowadzenie
wstępnej diagnostyki w kierunku SM, monitorowanie przebiegu cho-
roby oraz profilaktyka reakcji anafilaktycznych.

ABSTRACT

Introduction. Mastocytosis is a group of rare diseases characterized by
abnormal growth of mast cells (MC) in the skin, bone marrow, liver,
spleen and lymph nodes. In children cutaneous mastocytosis (CM) is
the predominant form.
Objective. Presentation of four atypical cases of childhood CM with vari-
ous clinical manifestations to demonstrate the wide spectrum of skin
lesions and MC mediator-related symptoms and discuss indications to
perform diagnostic procedures for systemic mastocytosis (SM) in children. 
Case reports. We describe the clinical presentation and diagnostic pro-
cedures performed in 3 girls and 1 boy aged from 9 month to 6 years.
Disseminated CM with bullous lesions, large mastocytoma, plaque 
type and nodular type of CM were diagnosed. Elevated serum tryptase
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WPROWADZENIE

Mastocytozy są bardzo zróżnicowaną grupą cho-
rób, których wspólną cechą etiopatogenetyczną jest
wzmożone gromadzenie się mastocytów (ang. mast
cell – MC) w skórze i/lub innych narządach, najczę-
ściej w szpiku kostnym, wątrobie, śledzionie
i węzłach chłonnych [1–3]. Mastocytoza układowa
(ang. systemic mastocytosis – SM), w przebiegu której
dochodzi do zajęcia procesem chorobowym narzą-
dów wewnętrznych, to klonalna choroba MC 
w większości przypadków wiążąca się z somatyczną
mutacją (D816) w obrębie eksonu 17 genu KIT
w komórkach tucznych. Mutacja ta powoduje konsty-
tutywną aktywację receptora komórkowego KIT, co
prowadzi do uruchomienia sygnalizacji komórkowej
regulującej procesy proliferacji i różnicowania MC 
[4–6]. Mastocytozę układową obserwuje się przede
wszystkim u dorosłych [4, 5, 7]. Doniesienia o wystę-
powaniu postaci układowej u dzieci mają charakter
kazuistyczny. U pacjentów pediatrycznych przeważa
skórna postać mastocytozy (ang. cutaneous mastocyto-
sis – CM), której patogeneza nie jest ostatecznie wyjaś -
niona [7–9]. Rozważa się znaczenie wydłużonego 
czasu przeżycia MC i zaburzeń równowagi pomiędzy
proliferacją a apoptozą komórek tucznych, która
może prowadzić do ich ogniskowego gromadzenia
w skórze, oraz nadekspresję czynnika wzrostu komó-
rek macierzystych stymulującego proliferację i różni-
cowanie się MC [10–12]. W 2010 roku ukazała się
publikacja autorów francuskich, którzy dokonali ana-
lizy genetycznej całej sekwencji genu KIT w materiale
biopsyjnym ze zmian skórnych, pobranym od dzieci
z CM. Sugerują oni, że CM u dzieci jest chorobą klo-
nalną, w większości przypadków związaną z akty-
wującymi mutacjami w obrębie genu c-KIT [13]. 

Pierwsze objawy choroby u około 2/3 pacjentów
chorujących na mastocytozę pojawiają się w dzieciń-
stwie i najczęściej dotyczą skóry [5, 7–9]. W około
15% przypadków ma ona charakter wrodzony,
u 30% chorych rozpoczyna się przed 6. miesiącem
życia, a u kolejnych 10% przed 2. rokiem życia.
Rodzinne występowanie mastocytozy opisywane
jest w piśmiennictwie rzadko [7, 9]. 

Pod względem klinicznym mastocytozy stanowią
bardzo heterogenną grupę. O obrazie choroby decy-
dują dwie zasadnicze grupy objawów: zależne od
narządowej infiltracji MC oraz wywołane przez
mediatory uwalniane z MC w procesie ich degranu-
lacji [14, 15]. Aktywacja MC i sekrecja mediatorów
zachodzi zarówno w wyniku reakcji anafilaktycznej,
jak i w odpowiedzi na różne bodźce fizyczne. Naj-
częściej są nimi: ekspozycja na ciepło lub zimno,
drażnienie mechaniczne, leki, jady owadów błonko-
skrzydłych oraz niektóre substancje chemiczne. Do
najistotniejszych mediatorów o szerokim spektrum
biologicznego oddziaływania należą: aminy biogen-
ne (histamina, serotonina), proteoglikany i enzymy
(tryptaza, chymaza, hydrolazy), prostaglandyny oraz
liczne cytokiny (m.in. interleukiny IL-1, IL-4, IL-5, 
IL-6, IL-8, IL-10, IL-13, SCF, TNF-α) [2, 16]. Do naj-
częstszych objawów klinicznych zależnych od
mediatorów zalicza się: napadowe spadki ciśnienia
tętniczego, zawroty i bóle głowy, rumień skóry, bie-
gunki, wymioty, bóle brzucha; rzadziej dochodzi do
ciężkich reakcji anafilaktycznych, ze wstrząsem
włącznie. Objawy te występują w sposób przewlekły
lub w postaci napadów [14–16]. 

Mastocytoza skóry stanowi zróżnicowaną grupę
dermatoz cechujących się nagromadzeniem MC
w skórze. Zgodnie z zaleceniami Światowej Organi-
zacji Zdrowia (ang. World Health Organization – WHO)
[17] wyróżnia się jej trzy postacie:
1) plamisto-grudkową mastocytozę skórną (ang. ma -

culo-papular CM – MPCM),
2) mastocytoma,
3) uogólnioną mastocytozę skórną (ang. diffuse CM –

DCM).
Plamisto-grudkowa CM charakteryzuje się osut-

ką utworzoną z różnej wielkości wykwitów plami-
stych i grudkowych barwy brunatnawej, które na
skutek pocierania powierzchni przekształcają się
w bąble pokrzywkowe. Objaw ten, nazywany obja-
wem Dariera, uznawany za patognomoniczny dla
CM, jest wynikiem degranulacji MC pod wpływem
bodźców mechanicznych [4, 5, 7]. Zmiany skórne
o charakterze MPCM dawniej określano jako
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level and severe MC mediator-related symptoms were present only in 
a girl with extensive skin involvement and periodic blistering. SM or
anaphylactic shock in the case history were not present in our children.
Conclusions. Atypical clinical manifestations in infants and small chil-
dren make the diagnosis of CM difficult. Initial diagnosis of SM, 
follow-up and prevention of anaphylaxis are recommended in paedi-
atric mastocytosis cases.
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pokrzywkę barwnikową (urticaria pigmentosa – UP).
Obecnie unika się stosowania terminu pokrzywka
w odniesieniu do mastocytoz. Pojęcie mastocytoma
dotyczy jedynie pojedynczej zmiany guzkowej.
Uogólniona mastocytoza skórna jest wyjątkowo
rzadką i najcięższą postacią CM, której istotę stanowi
nacieczenie przez MC całej skóry [7, 9, 15].

CEL PRACY

Przedstawiamy cztery nietypowe, trudne diagno-
stycznie przypadki CM u dzieci o zróżnicowanym
obrazie klinicznym w celu zobrazowania szerokiego
spektrum zmian skórnych i objawów zależnych od
uwalnianych z MC mediatorów, które mogą wystę-
pować w przebiegu tej grupy dermatoz.

OPIS PRZYPADKÓW

Przypadek nr 1

Dziewczynka 13-miesięczna z licznymi zmianami
plamisto-naciekowymi barwy brunatnawej z kompo-
nentą pęcherzową, zlokalizowanymi na twarzy, skó-
rze owłosionej głowy, szyi i tułowiu została skierowa-
na do Kliniki Dermatologii Gdańskiego Uniwersytetu
Medycznego (GUM) w celu ustalenia rozpoznania
(ryc. 1.). W badaniu przedmiotowym stwierdzono
wybitnie dodatni objaw Dariera. Na kończynach gór-
nych i dolnych obserwowano nieliczne zmiany plami-
sto-grudkowe o niewielkim nasileniu. 

Z wywiadu uzyskano informacje, że dziecko
pochodzi z ciąży bliźniaczej, niepowikłanej, zostało
urodzone o czasie, a brat bliźniak jest zdrowy. Pierw-
sze zmiany skórne o charakterze drobnych pęcherzy-
ków były obecne od urodzenia. W okresie niemowlę-
cym zmiany pęcherzowe na podłożu skóry klinicznie

niezmienionej występowały okresowo pod wpływem
niewielkich urazów mechanicznych i ciepła. Wysie-
wowi pęcherzy towarzyszyły inne objawy zależne od
mediatorów uwalnianych z MC, takie jak: rumień
skóry, niepokój oraz świąd skóry. W 3. miesiącu życia
stopniowo zaczęły się pojawiać płasko-wyniosłe, plac-
kowate zmiany rumieniowo-naciekowe, w obrębie
których okresowo występowały pęcherze. W 10. mie-
siącu życia doszło do nasilenia zmian pęcherzowych.
Podejrzewano liszajec pęcherzowy i włączono lecze-
nie kotrimoksazolem z sulfametoksazolem. W 5. do -
bie tej terapii dziecko trafiło do szpitala z powodu
omdlenia z zasinieniem powłok skórnych. Na twarzy,
głowie, klatce piersiowej, plecach i brzuchu występo-
wały zlewne zmiany rumieniowo-pęcherzowe. Po
zastosowaniu antybiotykoterapii, steroidoterapii
ogólnej oraz leków przeciwhistaminowych uzyskano
poprawę stanu miejscowego.

W Klinice Dermatologii GUM rozpoznano rozsia-
ną CM z komponentą pęcherzową. Morfologia krwi
obwodowej i stężenie transaminaz były w granicach
normy. W badaniu ultrasonograficznym (USG) jamy
brzusznej nie stwierdzono patologii. Stężenie trypta-
zy mastocytowej było podwyższone i wynosiło 
38,5 ng/ml (norma: 5–11,4 ng/ml). Włączono leki
przeciwhistaminowe i zaopatrzono dziecko w indy-
widualny zestaw przeciwwstrząsowy. Rodziców
poinformowano o konieczności unikania czynników
prowokujących degranulację MC. Dziecko pozostaje
pod kontrolą Poradni Dermatologicznej Uniwersy-
teckiego Centrum Klinicznego.

Przypadek nr 2

Dziewczynkę w wieku 9 miesięcy z rozległą, pła-
sko-wyniosłą zmianą rumieniowo-naciekową, obej-
mującą prawie całą pierś prawą (ryc. 2.),  skierowano
do Kliniki Dermatologii GUM z podejrzeniem wro-
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Ryc. 1. Przypadek nr 1. Rozsiana CM z komponentą pęcherzową
Fig. 1. Case no 1. Diffuse cutaneous mastocytosis with blistering

Ryc. 2. Przypadek nr 2. Mastocytoma
Fig. 2. Case no 2. Mastocytoma of the skin
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dzonego znamienia barwnikowego. Stwierdzono tam
wybitnie dodatni objaw Dariera i na podstawie obra-
zu klinicznego rozpoznano mastocytoma. W wywia-
dzie nie odnotowano objawów ogólnych zależnych

od degranulacji MC. Zmiana skórna o charakterze
brunatnawej plamy pojawiła się w pierwszych dniach
życia. Rodzice obserwowali obrzęk i odczyn rumie-
niowy po ciepłej kąpieli, spoceniu i podrażnieniu
mechanicznym. Wyniki podstawowych badań 
laboratoryjnych nie wykazały odchyleń od normy,
podobnie jak stężenie tryptazy mastocytowej, które
wynosiło 3,14 ng/ml. Dziewczynka od 3 lat jest pod
kontrolą Poradni Dermatologicznej Uniwersyteckie-
go Centrum Klinicznego. Okresowo w obrębie masto-
cytoma występują wysiewy zmian pęcherzowych, 
którym towarzyszy umiarkowany świąd. Objaw
Dariera pojawia się już po niewielkim urazie mecha-
nicznym, jakim jest zdejmowanie ubrania. Mastocyto-
ma rośnie wraz ze wzrostem dziecka, obejmując pra-
wie całą pierś. Pozostaje zmianą pojedynczą, która nie
wywołuje objawów ogólnoustrojowych. W okresach
zaostrzeń stosowane są doustnie leki przeciwhistami-
nowe oraz miejscowo preparaty steroidowe i antybio-
tykowe.

Przypadek nr 3 

Dziewczynka 6-letnia z licznymi zmianami plami-
sto-tarczkowatymi zlokalizowanymi na tułowiu, 
kończynach górnych i dolnych, obejmującymi około
30% powierzchni skóry (ryc. 3). Początek choroby
w 2. miesiącu życia. Pierwsze plamisto-rumieniowe
zmiany rozpoznawano jako wyprysk kontaktowy
i leczono bez poprawy miejscowymi preparatami kor-
tykosteroidowymi. W Klinice Dermatologii stwier-
dzono dodatni objaw Dariera i na podstawie obrazu
klinicznego rozpoznano tarczkową postać CM
(MPCM-plaque type). Chorobę potwierdzono w bada-
niu histopatologicznym. Oprócz umiarkowanie nasi-
lonego świądu, zmianom skórnym nie towarzyszyły
objawy zależne od degranulacji MC. W badanich
laboratoryjnych, takich jak morfologia krwi obwodo-
wej i próby wątrobowe, oraz badaniu USG jamy
brzusznej nie stwierdzono nieprawidłowości. Stęże-
nie trypatazy mastocytowej było w granicach normy
i wynosiło 11,4 ng/ml. Zalecono unikanie czynników
prowokujących degranulację MC, zastosowano leki
przeciwhistaminowe w okresach zaostrzeń zmian
skórnych oraz zaopatrzono dziecko w indywidualny
zestaw przeciwwstrząsowy. Dziecko pozostaje pod
kontrolą Poradni Dermatologicznej Uniwersyteckie-
go Centrum Klinicznego, gdzie monitorowany jest
przebieg choroby.

Przypadek nr 4

Chłopiec w wieku 1 roku z licznymi zmianami
guzkowymi barwy brunatnawej zlokalizowanymi
na tułowiu oraz kończynach górnych i dolnych
został skierowany do Kliniki Dermatologii w Gdań-
sku z podejrzeniem histiocytozy (ryc. 4.). Pierwsze
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Ryc. 4. Przypadek nr 4. Postać guzkowa CM
Fig 4. Case no 4. Nodular type CM

Ryc. 3. Przypadek nr 3. Postać tarczkowa CM
Fig. 3. Case no 3. Plaque type CM
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BA

Ryc. 5. Obraz histopatologiczny CM. W barwieniu hematoksyliną i eozyną w obrębie skóry właściwej widoczny grudkowy naciek MC (A),
wykazujących błonową ekspresję receptora CD117 (B)
Fig. 5. Histopathology. In haematoxylin and eosin staining apparent follicular infiltration of MC within the dermis (A), showing membrane
receptor expression CD117 (B)

guzki pojawiły się na tułowiu w 4. miesiącu życia,
stopniowo ich liczba się zwiększała. Zmianom tym
nie towarzyszył świąd i inne objawy chorobowe.
W badaniu przedmiotowym zwrócono uwagę na
żółtawe zabarwienie guzków, których średnica
wynosiła 0,5–1,5 cm, oraz stwierdzono wybitnie
dodatni objaw Dariera. W wywiadzie rodzice poda-
wali, że w obrębie niektórych wykwitów po potarciu
dochodzi do zaczerwienienia oraz tworzenia się
pęcherzy. Ze względu na znaczne podobieństwo
obrazu klinicznego do xanthogranuloma juvenile
pobrano biopsję ze zmian skórnych. W badaniu
histopatologicznym obserwowano skupiska MC 
w skórze właściwej, co stanowiło podstawę do roz-
poznania guzkowej postaci CM (ryc. 5A, B). W mor-
fologii krwi nie stwierdzono odchyleń, stężenie tryp-
tazy mastocytowej było w normie i wynosiło 
4,74 ng/ml. Ze względu na nieznaczne podwyższe-
nie stężenia transaminaz i niewielkiego stopnia
powiększenie wątroby dziecko skierowano do
Poradni Hepatologicznej, gdzie wykluczono patolo-
gię wątroby. Zastosowano postępowanie terapeu-
tyczne podobne jak w przypadku 3. Podczas 
dwuletniej obserwacji dziecka w Poradni Dermato-
logicznej Uniwersyteckiego Centrum Klinicznego
ustąpiła skłonność do tworzenia się zmian pęcherzo-
wych, tryptaza mastocytowa utrzymywała się na

niskim poziomie, a parametry wątrobowe powróciły
do normy. 

OMÓWIENIE

Mastocytoza u dzieci jest przede wszystkim cho-
robą skóry, której często towarzyszy świąd i różnie
nasilone objawy ogólne związane z degranulacją
MC. Zróżnicowany obraz kliniczny CM bywa przy-
czyną powstawania licznych klasyfikacji tej grupy
dermatoz i rozbieżności nomenklaturowych [4, 18,
19]. Z pewnością przedstawiony we wstępie
podział CM według zaleceń WHO na trzy duże gru-
py jest uzasadniony, gdyż DCM jest najcięższą
postacią choroby, związaną ze zwiększonym ryzy-
kiem wystąpienia reakcji anafilaktycznej i rozwoju
SM, a pojedyncza zmiana typu mastocytoma najła-

Tabela I. Podział mastocytozy skóry według Hartmann i Henz [20]
Table I. Classification of cutaneous mastocytosis according to Hart-
mann and Henz [20]

plamisto-grudkowa mastocytoza skóry

postać tarczkowa mastocytozy skóry

guzkowa mastocytoza skóry/mastocytoma

uogólniona skórna mastocytoza

telangiektatyczna mastocytoza skóry

Przegląd Dermatologiczny 2011/3
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godniejszym wariantem CM, w którym dotąd nie
opisano współistnienia z SM. Niemniej jednak
zakwalifikowanie wszystkich pozostałych obrazów
klinicznych do grupy MPCM jest pewnym uprosz-
czeniem, gdyż nie odzwierciedla szerokiego 
spektrum objawów CM. Hartmann i Henz [20] 
proponują przedstawiony w tabeli I podział CM
uwzględniający kryteria morfologiczne w korelacji
z przesłankami rokowniczymi. Plamisto-grudko-
wa CM, określana dawniej jako urticaria pigmentosa
i charakteryzująca się występowaniem drobnych
zmian plamisto-grudkowych, jest najczęstszym
typem CM. Autorki podkreślają, że MPCM wykazu-
je niewielką tendencję do samoistnego ustępowania,
występuje zarówno u dzieci, jak i u dorosłych, u któ-
rych zwykle towarzyszy indolentnej SM [20]. Postać
tarczkowa CM (plaque type), cechująca się dużymi,
kilkucentymetrowymi, płasko-wyniosłymi zmianami
rumieniowo-naciekowymi, jest odmianą typową dla
dzieci, ulegającą zwykle samoistnej regresji w okre-
sie pokwitania, związaną z korzystnym rokowaniem
[18–20]. Przedstawiony przypadek dotyczący 6-letniej
dziewczynki z plaque type CM charakteryzował się
łagodnym przebiegiem klinicznym, brakiem objawów
ogólnych zależnych od degranulacji MC i niskim stę-
żeniem tryptazy mastocytowej w surowicy.

Występowanie licznych zmian guzkowych, będą-
cych wynikiem ogniskowego nacieczenia skóry
przez MC, określa się jako guzkową odmianę CM, 
a określenie mastocytoma dotyczy jedynie pojedyn-
czej zmiany guzkowej [4, 17]. W przedstawionym
przypadku mastocytoma jest zmianą bardzo rozległą,
co zdarza się niezwykle rzadko. Ze względów este-
tycznych oraz biorąc pod uwagę typowy obraz kli-
niczny, nie pobrano wycinka do badania histopato-
logicznego. Rokowanie w tym przypadku jest
korzystne, gdyż zmiany tego typu mają tendencję 
do samoistnego ustępowania, w miejscach po pęche-
rzach nie dochodzi do bliznowacenia, a podrażnie-
nie mechaniczne nie powoduje u pacjentki objawów
ogólnych zależnych od degranulacji MC. Podobnie
korzystne rokowanie dotyczy przedstawionego
chłopca z guzkową postacią CM, u którego objawy
choroby ograniczone są do skóry, a stężenie tryptazy
mastocytowej jest niskie.

Postać telangiektatyczna CM odpowiada zmia-
nom określanym tradycyjną nazwą teleangiectasia
macularis eruptiva perstans i występuje u dzieci spora-
dycznie [19–21]. W grupie 150 dzieci z CM monito-
rowanych w Klinice Dermatologii GUM nie stwier-
dzono tej odmiany mastocytozy.

Obecnie nie wyróżnia się postaci pęcherzowej
jako oddzielnej odmiany CM, ponieważ zmiany
pęcherzowe mogą towarzyszyć wszystkim posta-
ciom choroby [18–22]. Najczęściej występują one do
2. roku życia, co wiąże się z większą skłonnością do

tworzenia się pęcherzy u małych dzieci. Sugeruje się,
że uwalniane z MC proteazy mogą być odpowie-
dzialne za oddzielanie się naskórka na granicy 
skórno-naskórkowej i powstawanie zmian pęcherzo-
wych [23]. Niektórzy autorzy są zdania, że występo-
wanie rozległych zmian pęcherzowych z komponen-
tą krwotoczną jako pierwszego objawu CM może się
wiązać ze zwiększonym ryzykiem rozwoju SM [9,
24]. Obserwacje dotyczące przebiegu mastocytozy
u dzieci i dorosłych w Gdańskim Ośrodku Leczenia
Mastocytozy nie potwierdzają tego typu zależności,
jednak CM z rozległymi zmianami pęcherzowymi
towarzyszą zwykle nasilone objawy ogólne zależne
od degranulacji MC. W przedstawionym przypadku
13-miesięcznej dziewczynki z CM przebiegającą
z okresowymi wysiewami zmian pęcherzowych
zmiany skórne są bardzo rozległe, wykazują tenden-
cję do zlewania się i przypominają DCM [25, 26].
Twarz, kończyny górne i dolne, zwłaszcza ich
odsiebne części, są jednak wolne od zmian chorobo-
wych. W tym przypadku nie można rozpoznać
DCM, gdyż istotę tej postaci stanowi zajęcie całej lub
prawie całej skóry. Cechą charakterystyczną DCM
jest obecność nacieków z MC zarówno w wycinkach
pobranych ze zmian skórnych, jak i z nielicznych
obszarów klinicznie niezmienionej skóry [25–27].
U opisywanej dziewczynki obserwowano dość cięż-
ki przebieg choroby – nasilone, występujące w spo-
sób napadowy objawy ogólne zależne od mediato-
rów oraz rozległe zmiany pęcherzowo-nadżerkowe
będące przyczyną hospitalizacji. Wysokie stężenie
tryptazy mastocytowej, wynoszące 38,5 ng/ml,
korelowało z rozległością i nasileniem objawów CM.
Stężenie tryptazy mastocytowej przekraczające 20
ng/ml stanowi jedno z kryteriów mniejszych rozpo-
znania SM, dlatego też dziecko spełniające je wyma-
ga dokładnej diagnostyki i monitorowania przebie-
gu choroby [27, 28]. Wobec prawidłowych wyników
badań laboratoryjnych i niewykazującego odchyleń
od normy wyniku badania USG jamy brzusznej nie
stwierdzono u pacjentki wskazań do wykonania
biopsji szpiku kostnego. Ze względu na rzadkie
występowanie SM u dzieci obecnie zaleca się prze-
prowadzenie badania histopatologicznego szpiku
kostnego jedynie w wybranych przypadkach, w któ-
rych stężenie tryptazy mastocytowej przekracza 
100 ng/ml, podwyższa się w okresie monitorowania
oraz gdy stwierdza się objawy wskazujące na rozwój
SM, przede wszystkim istotne nieprawidłowości
w morfologii krwi obwodowej, powiększenie
węzłów chłonnych oraz hepato- lub splenomegalię
[4, 27]. Uważa się, że stężenie tryptazy mastocytowej
odzwierciedla „obarczenie” organizmu przez MC
i z tego względu uznawane jest za podstawowy
parametr w diagnostyce i monitorowaniu przebiegu
mastocytozy [1, 4, 29].
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Zróżnicowany obraz kliniczny CM u dzieci oraz jej
rzadkie występowanie powoduje duże trudności 
diag nostyczne, zwłaszcza u niemowląt, u których cho-
roba rozpoczyna się od zmian pęcherzowych. Rozpo-
znania wstępne obejmują u nich najczęściej zespół
SSSS (ang. staphylococcal scalded skin syndrome), impeti-
go bullosa, erythema multiforme i inne choroby pęche-
rzowe wieku dziecięcego [30–32]. Podobnie w przed-
stawianych przypadkach CM przypominała inne
dermatozy, takie jak: impetigo bullosa, znamię wrodzo-
ne, wyprysk i histiocytozę. Nie stwierdzano typo-
wych dla MPCM/urticaria pigmentosa brunatnawych
zmian plamisto-grudkowych, obserwowano nato-
miast pęcherze, plackowate ogniska rumieniowe
i tarczkowe oraz guzki. W przypadkach niejedno-
znacznych obrazów klinicznych rozstrzygające jest
badanie histopatologiczne. Jedną z zalecanych obec-
nie metod diagnostycznych jest badanie immunohi-
stochemiczne na obecność antygenu CD117 znajdują-
cego się na powierzchni MC, który umożliwia
identyfikację zarówno komórek zawierających ziarni-
stości, jak i tych ulegających degranulacji [4, 5, 27].

U dzieci rzadko dochodzi do rozwoju SM. Opisa-
no jednak u nich przypadki zajęcia narządów
wewnętrznych, zaburzenia hematologiczne i zgony
w przebiegu tej choroby [33–35]. Zarówno dane
z piśmiennictwa, jak i obserwacje własne wskazują,
że schorzenie to wiąże się ze zwiększonym ryzykiem
wystąpienia reakcji anafilaktycznych, hipotensji oraz
krwawienia z przewodu pokarmowego [7–9, 24, 25].
Mastocytoza u dzieci nie może więc być postrzegana
jako choroba ograniczona tylko do skóry, wykazują-
ca tendencję do samoistnego ustępowania. Wymaga
ona przeprowadzenia dokładnej diagnostyki obej-
mującej badanie histopatologiczne wycinka skóry,
morfologię krwi obwodowej z rozmazem, podsta-
wowe badania biochemiczne, oznaczenie stężenia
tryptazy mastocytowej, wykonanie badania USG
jamy brzusznej oraz monitorowanie przebiegu cho-
roby [27, 36], jak to miało miejsce w przedstawio-
nych przypadkach.

Możliwości terapeutyczne u dzieci z CM są ogra-
niczone. Zalecenia dotyczą przede wszystkim stoso-
wania leków przeciwhistaminowych – zarówno blo-
kerów H1, jak i H2 – oraz zaopatrzenia rodziców lub
opiekunów w indywidualny zestaw przeciwwstrzą-
sowy zawierający prednizon, adrenalinę w ampuł-
kostrzykawce i cetyryzynę [1, 2, 14]. Niektórzy auto-
rzy proponują podawanie kromoglikanu sodowego
oraz leków antyleukotrienowych. Istotne znaczenie
w profilaktyce reakcji anafilaktycznych odgrywa
unikanie czynników prowokujących degranulację
MC, takich jak: alergeny, jady i wydzieliny zwierząt
(zwłaszcza jady owadów błonkoskrzydłych), leki
(niesteroidowe leki przeciwzapalne, leki do znieczu-
lenia ogólnego, opioidy, α- i β-adrenolityki, kontra-

sty radiologiczne, dekstran, polimyksyna B) oraz
czynniki fizyczne (wysokie i niskie temperatury,
stres, alkohol, wysiłek fizyczny). Zarówno leczenie
ogólne, jak i miejscowe CM ma charakter objawowy.
W okresach zaostrzeń zaleca się przede wszystkim
na zmiany skórne miejscowe preparaty kortykoste-
roidowe. Ze względu na wiele działań niepożąda-
nych związanych ze steroidoterapią unika się długo-
terminowego leczenia tą metodą.

Przedstawione przypadki własne wskazują na
dużą różnorodność objawów klinicznych u dzieci
chorujących na CM i związane z tym trudności diag -
nostyczne. Niezwykle pomocne okazują się spraw-
dzenie objawu Dariera, który jest patognomoniczny
dla CM, oraz szczegółowy wywiad [18, 19]. Zwróce-
nie uwagi na występowanie takich objawów, jak:
rumień skóry, biegunki, wymioty, epizody hipoten-
sji, omdlenia, zwłaszcza jeśli pojawiają się w sposób
napadowy lub towarzyszy im wysiew zmian pęche-
rzowych, może ułatwić wczesną diagnostykę masto-
cytoz. We wszystkich wątpliwych przypadkach roz-
strzygające jest badanie histopatologiczne wycinka
ze zmian skórnych.
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