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Opis przy pad ku/Ca se re port

Stresz  cze n ie
Ma sto cy to zy są he te ro gen ną gru pą cho rób, ce chu ją cą się roz ro stem i na gro ma dze niem ko mó rek tucz nych (ma sto -
cy tów) w skó rze, rza dziej w na rzą dach we wnętrz nych, ukła dzie kost nym i krwio twór czym. Prze bieg kli nicz ny za le ży
od wie ku cho re go, po sta ci cho ro by, za ję cia na rzą dów we wnętrz nych, a tak że cho rób współ ist nie ją cych. Wy róż nia się
wie le ty pów ma sto cy to zy, z któ rych naj ła god niej sze – po sta cie skór ne – roz wi ja ją się głów nie u dzie ci, na to miast
u do ro słych zmia ny znacz nie czę ściej obej mu ją na rzą dy we wnętrz ne. Po sta cie dzie cię ce (po krzyw ka barw ni ko wa, jej
od mia na pę che rzo wa, uogól nio na ma sto cy to za skór na, ma sto cy to ma) ule ga ją naj czę ściej sa mo ist nej re mi sji, rzad-
ko ob ser wu je się przy pad ki utrzy my wa nia się zmian do okre su do ro sło ści oraz przej ście w cho ro bę ukła do wą.
W ar ty ku le za pre zen to wa no trzy przy pad ki dzie ci ze zdia gno zo wa ną skór ną po sta cią ma sto cy to zy: 14-mie sięcz nej
i 13-let niej dziew czyn ki oraz 3,5-let nie go chłop ca. U wszyst kich dzie ci zmia ny o cha rak te rze grud ko wo -obrzę ko wo -
-pę che rzo wym po ja wi ły się w pierw szym ro ku ży cia. U pa cjen tek stwier dzo no wy bit nie do dat ni ob jaw Da rie ra, na to-
miast u chłop ca ob jaw ten był sła bo wy ra żo ny. Wy ni ki ba dań: przed mio to we go, la bo ra to ryj nych oraz ul tra so no gra -
ficz ne go ja my brzusz nej, u wszyst kich pa cjen tów nie wy ka za ły istot nych od chy leń od nor my. Ze wzglę du na brak
wska zań kli nicz nych i dia gno stycz nych w żad nym z przy pad ków nie prze pro wa dzo no biop sji szpi ku kost ne go. Na
pod sta wie ob ra zu kli nicz ne go oraz wy ni ków ba dań la bo ra to ryj nych u dzie ci roz po zna no ma sto cy to zę skór ną o ty pie
po krzyw ki barw ni ko wej. Obec nie pa cjen ci są le cze ni pre pa ra ta mi prze ciw hi sta mi no wy mi oraz okre so wo miej sco wy -
mi pre pa ra ta mi gli ko kor ty ko ste ro ido wy mi. Po zo sta ją pod sta łą opie ką Przy kli nicz nej Po rad ni Der ma to lo gicz nej.

Sło wa klu czo we: ma sto cy to za, po krzyw ka barw ni ko wa, etio pa to ge ne za, dia gno sty ka, le cze nie.

Abs t ract
Mastocytoses consist of heterogenic entities which are characterized by increased mast cell proliferation within
skin, more seldom in internal organs and skeletal and haematopoietic systems. Clinical course of the disease depends
on the patient’s age, type of mastocytosis, internal organs’ involvement, concomitant diseases as well as on per-
sonal response to the applied treatment. Multiple forms of mastocytoses can be distinguished and cutaneous mas-
tocytoses (i.e. urticaria pigmentosa sometimes with blister formation, generalized skin mastocytosis, mastocytoma),
of usually slight course, are observed mainly among children, while systemic mastocytoses occur especially in adults.
In children spontaneous remission of the disease is often observed; very rarely lesions may persist till adulthood or
systemic mastocytosis may develop. 
Three cases of children with diagnosed cutaneous mastocytoses are presented: a 14-month and 13-year-old girl and
a 3.5-year-old boy. All the presented patients developed infiltrative and blistering skin lesions in the first year of life.
Clinical investigation revealed strongly positive Darier’s sign in the girls, while in the boy it was hardly seen. Physical
and abdominal ultrasound examination as well as laboratory tests showed no abnormalities; thus there were no
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Wstęp

Ma sto cy to zy sta no wią he te ro gen ną gru pę cho rób,
ce chu ją cą się roz ro stem i na gro ma dze niem ko mó rek
tucz nych (ma sto cy tów) w skó rze, rza dziej w na rzą dach
we wnętrz nych, ukła dzie kost nym i krwio twór czym 
[1–5]. Za li cza się je do rzad ko wy stę pu ją cych jed no stek
cho ro bo wych, a ich roz po wszech nie nie oce nia się na ok.
6,7/106 miesz kań ców [6, 7]. Wśród czyn ni ków etio pa -
to ge ne tycz nych wy mie nia się nie pra wi dło wą funk cję
czyn ni ka wzro sto we go ko mó rek pnia (stem cell fac tor
– SCF) i prze zbło no we go re cep to ra o ak tyw no ści ki na -
zy ty ro zy no wej KIT [7]. Na pod sta wie prze pro wa dzo nych
ba dań wy ka za no, że w ma sto cy to zach wy stę pu ją cych
u lu dzi do ro słych, w któ rych do cho dzi do za ję cia na rzą -
dów we wnętrz nych, naj czę ściej stwier dza się mu ta cję
D816V w eg zo nie 17 ge nu KIT [1, 4, 5, 7], na to miast w po -
sta ciach dzie cię cych ob ser wu je się głów nie mu ta cję 
Gln -839-Lyc oraz M541L w ob rę bie te go sa me go ge nu
[2, 8, 9]. Po wyż sze za bu rze nia pro wa dzą do kon sty tu -
tyw nej ak ty wa cji re cep to ra, nie za leż nie od obec no ści
li gan da SCF, co w kon se kwen cji wpły wa na wzmo żo ną
pro li fe ra cję ma sto cy tów. W po sta ciach sys te mo wych
ma sto cy toz wy ka za no tak że nie pra wi dło wą eks pre sję
czą stecz ki CD2 obec nej na ko mór kach tucz nych, któ ra
– łą cząc się ze swo istym li gan dem CD28 (LFA -3), tak że
zlo ka li zo wa nym na po wierzch ni ma sto cy tów – po wo -
du je po wsta wa nie wie lu po łą czeń mię dzy ko mór ko wych
i two rze nie na cie ków [1, 10]. 

Ak ty wa cja ko mó rek tucz nych pro wa dzi do wy rzu tu
pre for mo wa nych i ma ga zy no wa nych w ziar ni sto ściach
me dia to rów, ta kich jak hi sta mi ny, se ro to ni ny, czyn ni ków
che mo tak tycz nych dla neu tro fi lów i eozy no fi lów, licz nych
en zy mów (tryp ta zy, chy mo tryp ta zy, ka tep sy ny G, ela sta -
zy, dys mu ta zy nad tlen ko wej), pro te ogli ka nów (he pa ry ny,
siar cza nu chon dro ity ny) oraz wy twa rza nych de no vo me -
ta bo li tów kwa su ara chi do no we go, do któ rych na le żą m.in.
leu ko trie ny LTB4, LTC4, LTE4, trom bok san, pro sta glan dy -
ny PGE2, PGD2 oraz czyn nik ak ty wu ją cy płyt ki [2]. Ak ty -
wa to ra mi ko mó rek tucz nych mo gą być po wszech ne 
aler ge ny po kar mo we czy wziew ne, ja dy owa dów błon ko -
skrzy dłych, le ki, ta kie jak nie ste ro ido we le ki prze ciw za -
pal ne, nie któ re środ ki znie czu la ją ce, an ty bio ty ki, opio idy
oraz czyn ni ki fi zycz ne (stres, wy so ka lub ni ska tem pe ra -
tu ra) [4, 7]. Moż li wość ak ty wa cji ko mó rek tucz nych przez
tak wie le po wszech nie wy stę pu ją cych czyn ni ków spra wia,
że ma sto cy to zy, szcze gól nie ukła do we, są cho ro ba mi
o cięż kim i nie prze wi dy wal nym prze bie gu, po ten cjal nie
za gra ża ją cy mi ży ciu, dla te go ko niecz na jest edu ka cja pa -

cjen tów ma ją ca na ce lu uni ka nie czyn ni ków po wo du ją -
cych wy rzut me dia to rów.

Kla sy fi ka cja ma sto cy toz za pro po no wa na przez Va lent
i wsp. [10] uwzględ nia wy stę po wa nie po sta ci skór nych
(cu ta ne ous ma so cy to ses – CM) oraz ukła do wych (sys te -
mic ma sto cy to ses – SM). Do po sta ci skór nych za li cza się
po krzyw kę barw ni ko wą (urti ca ria pig men to sa – UP), na -
zy wa ną rów nież pla mi sto -grud ko wą skór ną ma sto cy to zą
(ma cu lo pa pu lar cu ta ne ous ma sto cy to sis – MPCM), uogól-
nio ną skór ną ma sto cy to zę (dif fu se cu ta ne ous ma sto cy -
to sis – DCM), ma sto cy to mę (ma sto cy to ma of the skin)
oraz te le an giek ta zję pla mi stą wy siew ną trwa łą (te le an -
giec ta sia ma cu la ris erup ti va per stans – TMEP). Skór ne po -
sta cie ma sto cy toz wy stę pu ją 2-krot nie czę ściej u dzie ci
niż do ro słych [3]. 

Ze wzglę du na sto sun ko wo rzad kie wy stę po wa nie
tych jed no stek cho ro bo wych, a tak że pro ble my dia gno -
stycz ne, au to rzy w ni niej szym ar ty ku le przed sta wia ją trzy
przy pad ki CM u dzie ci o róż no rod nym ob ra zie kli nicz nym
i prze bie gu. Wszyst kie dzie ci są le czo ne w Po rad ni Przy -
kli nicz nej Kli ni ki Der ma to lo gii i We ne ro lo gii Uni wer sy te -
tu Me dycz ne go w Ło dzi.

Opi sy przy pad ków

Przy pa dek 1.

Pa cjent ka, lat 13, zgło si ła się do po rad ni w 2003 r.
z po wo du wy stę pu ją cych od 1. ro ku ży cia wie lu plam
i gru dek bar wy bru nat nej, zlo ka li zo wa nych na skó rze
czo ła, szyi, za usza mi oraz na tu ło wiu. Do dat ko wo,
w ob rę bie pra wej oko li cy nad oboj czy ko wej ob ser wo -
wa no czer wo no bru nat ny guz o śred ni cy 2 cm (ryc. 1.).
Za po mo cą ba da nia przed mio to we go stwier dzo no wy -
bit nie do dat ni ob jaw Da rie ra. Ob wo do we wę zły chłon -
ne do stęp ne ba da niem fi zy kal nym by ły nie po więk szo -
ne. W ba da niach la bo ra to ryj nych (mor fo lo gia, pró by
wą tro bo we, fos fa ta za al ka licz na, tryp ta za ma sto cy tar -
na) nie od no to wa no od chy leń od sta nu pra wi dło we go.
Po dob nie nie wy ka za no żad nych nie pra wi dło wo ści
w ba da niach ob ra zo wych [rent ge no gra ficz nym (RTG)
klat ki pier sio wej, ul tra so no gra ficz nym (USG) ja my
brzusz nej]. Ze wzglę du na brak wska zań nie wy ko na no
biop sji szpi ku kost ne go. Ze zmia ny cho ro bo wej na skó -
rze po bra no wy ci nek do ba da nia hi sto pa to lo gicz ne go,
w któ rym stwier dzo no licz ne na cie ki ma sto cy tar ne. Na
pod sta wie ob ra zu kli nicz ne go oraz wy ni ku biop sji skó -
ry u dziew czyn ki roz po zna no UP ze współ ist nie ją cym

clinical indications for bone marrow biopsy. Based on clinical picture and laboratory test results a diagnosis of skin
mastocytosis (urticaria pigmentosa) was established in the presented cases. Currently the patients are being treat-
ed with oral antihistaminic agents, periodically with topical glucocorticosteroids, and are being followed up in the
Outpatient Department of Dermatology in the Medical University of Lodz.

Key words: mastocytosis, urticaria pigmentosa, aetiopathogenesis, diagnosis, treatment.
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Ryc. 1A.–1C. Liczne plamy i grudki barwy brunatnej zlokalizowane na skórze czoła, szyi, za uszami oraz na tułowiu. W obrę-
bie prawej okolicy nadobojczykowej czerwonobrunatny naciek guzowaty o średnicy 2 cm

Ryc. 2A.–2B. Zmiany o charakterze plamisto-grudkowym barwy brunatnej umiejscowione na plecach i przedniej powierzch-
ni klatki piersiowej

zna mie niem ma sto cy tar nym (ma sto cy to ma). Roz po czę -
to te ra pię do ust ny mi le ka mi prze ciw hi sta mi no wy mi (ce -
ty ry zy na w daw ce 10 mg/do bę) oraz miej sco wy mi pre -
pa ra ta mi gli ko kor ty ko ste ro ido wy mi. Pod ko niec 2008 r.
wy stą pił ma syw ny wy siew zmian cho ro bo wych, jed nak
w wy ko na nych po raz ko lej ny ba da niach do dat ko wych
rów nież nie wy ka za no żad nych od chy leń. Roz wa ża no
wów czas włą cze nie fo to te ra pii, na któ re jed nak ro dzi -
ce dziew czyn ki nie wy ra zi li zgo dy. Obec nie kon ty nu uje
się le cze nie pre pa ra tem prze ciw hi sta mi no wy m, a stan
kli nicz ny pa cjent ki jest sta bil ny. 

Przy pa dek 2.

Do Po rad ni Przy kli nicz nej Kli ni ki Der ma to lo gii i We ne -
ro lo gii Uni wer sy te tu Me dycz ne go w Ło dzi zgło si li się ro -
dzi ce z 3,5-let nim syn kiem, u któ re go zmia ny o cha rak te -
rze pla mi sto -grud ko wym bar wy bru nat nej utrzy my wa ły
się od 1. mies. ży cia. Po cząt ko wo by ły one zlo ka li zo wa ne
na ple cach, na stęp nie ule ga ły stop nio we mu roz sie wo wi,
zaj mu jąc rów nież przed nią po wierzch nię klat ki pier sio wej
(ryc. 2.). W ba da niu fi zy kal nym stwier dzo no sła bo wy ra -
żo ny ob jaw Da rie ra, a wę zły chłon ne ob wo do we, wą tro -
ba i śle dzio na nie by ły po więk szo ne. Wy ni ki ba dań la bo -
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ra to ryj nych, łącz nie z okre śle niem stę że nia tryp ta zy ma -
sto cy tar nej, oraz ob ra zo wych (USG, RTG) nie wy ka za ły
żad nych nie pra wi dło wo ści. Cał ko wi ty po ziom IgE wy no -
sił 51,1 IU/ml (nor ma: 30 IU/ml), od no to wa no tak że obec-
ność swo istych IgE skie ro wa nych prze ciw ko an ty ge nom
jabł ka i brzo zy. Na pod sta wie ob ra zu kli nicz ne go oraz wy -
ni ku prze pro wa dzo ne go ba da nia hi sto pa to lo gicz ne go
z wy cin ka skó ry usta lo no roz po zna nie UP. U chłop ca wdro -
żo no le cze nie do ust nym pre pa ra tem ce ty ry zy ny w daw -
ce 5 mg/do bę i okre so wo miej sco we gli ko kor ty ko ste ro -
idy. Chło piec od 2 lat jest pod ob ser wa cją po rad ni, zmia ny
skór ne nie ule ga ją roz sie wo wi, nie stwier dzo no tak że wy -
stę po wa nia in cy den tów ogól no ustro jo wych.

Przy pa dek 3.

Ro dzi ce 14-mie sięcz nej dziew czyn ki zgło si li się do po -
rad ni z po wo du po ja wia ją cych się sta le od 7. mies. ży cia
zmian grud ko wo -obrzę ko wo -pę che rzo wych, zlo ka li zo wa-
nych na tu ło wiu, koń czy nach oraz w ob rę bie owło sio nej
skó ry gło wy (ryc. 3.). Ura zy me cha nicz ne skó ry oraz wzmo -
żo ny od ruch dra pa nia pro wo ko wa ły wy siew no wych wy -
kwi tów, któ rym to wa rzy szył sil ny świąd i nie po kój dziec-
ka. Za po mo cą ba da nia kli nicz ne go stwier dzo no wy bit nie
do dat ni ob jaw Da rie ra (ryc. 4.). W mor fo lo gii krwi z roz -
ma zem od no to wa no nie wiel kie go stop nia nie do krwi stość,
pró by wą tro bo we by ły w nor mie, na to miast stę że nia fos-
fa ta zy al ka licz nej i tryp ta zy ma sto cy tar nej (28 ng/dl, nor-
ma: 11,4 ng/dl) by ły zwięk szo ne. Ze wzglę du na brak zgo -
dy ro dzi ców nie wy ko na no ba da nia hi sto pa to lo gicz ne go
ze zmian cho ro bo wych. Ob raz kli nicz ny oraz wy ni ki ba -
dań la bo ra to ryj nych umoż li wi ły roz po zna nie od mia ny pę -
che rzo wej UP. Zle co no, po dob nie jak u po zo sta łych dzie -
ci, le cze nie ce ty ry zy ną (5 mg/do bę) oraz okre so wo
miej sco we pre pa ra ty gli ko kor ty ko ste ro ido we. Wdro że nie
tej te ra pii spo wo do wa ło za ha mo wa nie wy sie wu no wych
zmian cho ro bo wych, przede wszyst kim pę che rzo wych.
Dziew czyn ka jest pod sta łą opie ką am bu la to ryj ną.

Omó wie nie

Dzie cię ce przy pad ki ma sto cy toz prze bie ga ją zwy kle
z za ję ciem wy łącz nie skó ry. Po czą tek ob ja wów na stę pu -
je naj czę ściej (15–31% przy pad ków) w 1. ro ku ży cia, po -
dob nie jak u przed sta wia nych pa cjen tów [1–3, 6, 7]. Cha -
rak te ry zu je je za zwy czaj ła god ny prze bieg oraz skłon ność
do sa mo ist ne go ustę po wa nia w okre sie doj rze wa nia. Nie -
kie dy jed nak ma syw ny wy siew zmian pla mi sto -grud ko -
wych bądź pę che rzo wych, po dob nie jak u pa cjent ki le-
czo nej przez au to rów ni niej szej pu bli ka cji, jest przy czy ną
dys kom for tu pa cjen ta i je go oto cze nia oraz sil ne go świą-
du skó ry, co z ko lei po wo du je nie po kój i pro ble my ze snem.
Szcze gól nie w tych przy pad kach ko niecz ne jest wy ko na -
nie ba dań do dat ko wych w ce lu okre śle nia ewen tu al ne -
go za ję cia na rzą dów we wnętrz nych oraz sto so wa nie ogól-
nych pre pa ra tów prze ciw hi sta mi no wych. Ob ja wy
to wa rzy szą ce zmia nom skór nym (m.in. świąd, nie po kój,
uczu cie osła bie nia, ta chy kar dia, spad ki ci śnie nia tęt ni -
cze go, bó le brzu cha) wy ni ka ją z de gra nu la cji ko mó rek
tucz nych bądź ich na gro ma dze nia w na rzą dach we -
wnętrz nych [11]. Do le gli wo ści w ob rę bie prze wo du po kar-
mo we go ob ser wo wa no u 1,1–4% dzie ci cho ru ją cych na
ma sto cy to zę, jed nak są do nie sie nia pi śmien nic twa wska -
zu ją ce na ich częst sze wy stę po wa nie, na wet u 40% pa c-
jen tów [1, 2, 5, 7, 10–13]. Nie wy stę pu ją prak tycz nie in ne
ob ja wy, ta kie jak bó le gło wy, zlo ka li zo wa ny ból ko ści, nie -
do ci śnie nie, na pa do wy ru mień, go rącz ka, dusz ność czy
re ak cje ana fi lak tycz ne u dzie ci [1, 3, 5, 7, 11]. Spo śród wy -
mie nio nych ob ja wów naj czę ściej spo ty ka nym u dzie ci jest
świąd skó ry, któ ry do ty czy na wet 61% pa cjen tów [3, 7,
10]. Po twier dze niem tych ob ser wa cji są rów nież przed-
sta wia ne przy pad ki. Na le ży tak że pod kre ślić, że świąd in -
du ku je od ruch dra pa nia, któ ry na za sa dzie ura zu me cha -
nicz ne go na si la de gra nu la cję ma sto cy tów i wy siew
no wych zmian cho ro bo wych. 

U wszyst kich przed sta wia nych pa cjen tów roz po zna -
no UP, któ ra jest naj czę ściej spo ty ka ną po sta cią CM 

Ryc. 3A.–3C. Zmiany grudkowo-obrzękowo-pęcherzowe zlokalizowane na tułowiu, kończynach oraz w obrębie owłosionej
skóry głowy
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[1–3, 6, 7, 12, 14]. Kli nicz nie cha rak te ry zu je się ona wy stę -
po wa niem wie lu ró żo wo czer wo nych i bru nat nych wy kwi -
tów pla mi stych oraz gru dek, zlo ka li zo wa nych naj czę ściej
na tu ło wiu [1, 2, 6, 7, 14, 15]. W więk szo ści przy pad ków
stwier dza się do dat ni ob jaw Da rie ra, świąd skó ry bądź
der mo gra fizm [1, 2, 7]. Uzna wa ny za bar dzo cha rak te ry -
stycz ny dla ma sto cy toz ob jaw Da rie ra nie jest jed nak pa -
to gno micz ny dla tej gru py cho rób, gdyż ob ser wo wa no go
rów nież w ostrej bia łacz ce lim fo bla stycz nej, hi stio cy to zie
X, chło nia ku nie ziar ni czym z ko mó rek T czy xan to gra nu -
lo ma ju ve ni le [16]. Wy stę pu je on u 90% cho rych na skór -
ne po sta cie ma sto cy to zy, jed nak je go brak nie wy klu cza
roz po zna nia cho rób z te go krę gu [3, 5, 7, 10, 16]. W UP ob -
jaw ten mo że mieć róż ne na si le nie – nie kie dy jest bar dzo
sła bo wy ra żo ny, co rów nież po twier dza ją przed sta wia ne
przy pad ki. Znacz nie rza dziej wy stę pu je po stać krwo tocz -
na bądź pę che rzo wa. Po stać pę che rzo wa UP roz wi ja się,
po dob nie jak w pre zen to wa nym przy pad ku, w wie ku nie -
mow lę cym [15]. Zna mię ma sto cy to we jest dru gą co do
czę sto ści wy stę po wa nia skór ną po sta cią ma sto cy to zy [7].
Kli nicz nie cha rak te ry zu je się wy stę po wa niem po je dyn -
cze go, czer wo ne go bądź czer wo no brą zo we go na cie ku gu -
zo wa te go lub pła sko -wy nio słe go gu za o śred ni cy od kil -
ku mi li me trów do kil ku cen ty me trów [1, 2, 6, 7]. Zmia na
umiej sca wia się naj czę ściej na tu ło wiu, koń czy nach lub
w oko li cy nad garst ków [1, 2, 6]. W jej ob rę bie w wy ni ku
draż nie nia me cha nicz ne go moż na rów nież wy wo łać 
ob jaw Da rie ra. W pi śmien nic twie spo ty ka się opi sy współ -
ist nie nia UP i ma sto cy to ma, po dob nie jak u pre zen to wa -
nej dziew czyn ki [1, 2]. W prze ci wień stwie do tych dwóch
po sta ci CM, cha rak te ry stycz nych dla wie ku dzie cię ce go,
TMEP ob ser wu je się pra wie wy łącz nie u osób do ro słych

[7]. Ce chu je się wy stę po wa niem roz sia nych, brą zo wych
plam z to wa rzy szą cym trwa łym roz sze rze niem na czyń 
[1, 2, 7]. Jest to cho ro ba o prze wle kłym prze bie gu, opor na
na le cze nie i jej wy stę po wa nie wią że się z więk szym praw-
do po do bień stwem za ję cia na rzą dów we wnętrz nych przez
pro ces cho ro bo wy [1]. Po sta cią skór ną ma sto cy to zy o naj -
cięż szym prze bie gu kli nicz nym jest DCM, któ ra wy stę pu -
je bar dzo rzad ko i sta no wi ok. 1% wszyst kich po sta ci skór -
nych [6]. Ob ser wu je się ją w wie ku no wo rod ko wym,
cha rak te ry zu je się obec no ścią zlew nych zmian na cie ko -
wych, nie kie dy ery tro de mii [7, 14]. Po sta ci tej znacz nie
czę ściej to wa rzy szą ob ja wy ogól ne i zwięk szo ne ry zy ko
roz wo ju cho ro by ukła do wej [1, 2, 6, 7].

Roz po zna nie CM opie ra się na stwier dze niu cha rak -
te ry stycz nych zmian cho ro bo wych z jed no cze snym wy -
klu cze niem za ję cia na rzą dów we wnętrz nych [4]. Nie któ rzy
au to rzy pro po nu ją sto so wa nie in dek su SCOR MA (Sco ring
In dex of Ma sto cy to sis) w ce lu okre śle nia na si le nia pro ce-
su cho ro bo we go. Ska la ta jest wy stan da ry zo wa na, opra-
co wa na na pod sta wie uzna ne go in dek su SCO RAD wy ko-
rzy sty wa ne go do na si le nia pro ce su u cho rych na ato po we
za pa le nie skó ry. Uwzględ nia ona ob raz zmian skór nych,
ich ak tyw ność, pro cent za ję tej skó ry oraz ob ja wy to wa -
rzy szą ce [5, 17]. Wśród ba dań do dat ko wych wy ko ny wa -
nych w trak cie dia gno sty ki ma sto cy to zy wy mie nia się ba -
da nia la bo ra to ryj ne krwi, ob ra zo we [RTG płuc, re zo nan su
ma gne tycz ne go (ma gne tic re so nan ce ima ging – MRI) ko -
ści, USG ja my brzusz nej] oraz hi sto pa to lo gicz ne. W ce lu
wy klu cze nia wy stę po wa nia na cie ków ma sto cy tar nych
w na rzą dach we wnętrz nych za le ca się wy ko na nie mor fo -
lo gii krwi z roz ma zem, ko agu lo gra mu, prób wą tro bo wych,
ozna cze nie stę żeń fos fa ta zy al ka licz nej, tryp ta zy ma sto -

Ryc. 4A.–4B. Dodatni objaw Dariera
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cy tar nej oraz ba da nia me ta bo li tów hi sta mi ny w mo czu
[2, 7]. Biop sję szpi ku wy ko nu je się u dzie ci w przy pad ku
po dej rze nia roz wo ju cho ro by ukła do wej, na co wska zu ją
zmia ny w mor fo lo gii krwi ob wo do wej, a tak że wy stę po -
wa nie lim fa de no pa tii i he pa to sple no me ga lii. Roz wa ża się
rów nież wy ko na nie biop sji szpi ku, gdy stwier dza się
zwięk szo ne stę że nie tryp ta zy. W pi śmien nic twie spo ty ka
się roz bież ne po glą dy na ten te mat. Część au to rów uwa -
ża, że wska za niem do wy ko na nia tej pro ce du ry jest stę -
że nie tryp ta zy po wy żej 20 ng/dl, na to miast nie któ rzy za
po ziom gra nicz ny uzna ją war tość po wy żej 100 ng/dl [5,
18]. U opi sy wa nych przez au to rów tej pra cy dzie ci stwier -
dzo no nie pra wi dło wo ści w wy ni kach ba da nia krwi je dy -
nie u naj młod szej pa cjent ki, jed nak war to ści te by ły tyl -
ko nie znacz nie zwięk szo ne, co nie sta no wi ło prze słan ki
do wy ko na nia biop sji szpi ku. Po moc nym ba da niem w roz -
po zna niu CM jest hi sto pa to lo gia. W biop sjach po bra nych
ze zmian cho ro bo wych ob ser wu je się zwięk szo ną licz bę
ma sto cy tów ota cza ją cych po wierz chow ne na czy nia skór -
ne. Nie kie dy wy stę pu ją ob fi te na cie ki zło żo ne z ko mó rek
tucz nych, zaj mu ją ce wszyst kie war stwy skó ry [19]. Ta ka
sy tu acja jest naj bar dziej cha rak te ry stycz na dla ma sto cy -
to ma. W ru ty no wym ba da niu hi sto pa to lo gicz nym z bar -
wie niem he ma tok sy li ną i eozy ną ko mór ki tucz ne są trud -
ne do roz róż nie nia od lim fo cy tów, dla te go ist nie je
ko niecz ność sto so wa nia do dat ko wych bar wień me to dą
Giem zy, to lu idy ną, błę ki tem Astra, pi no cja no lem er tro zy -
ny bądź tech nik im mu no hi sto che micz nych [19]. U 2 z 3 pa -
cjen tów wy ko na no ba da nie hi sto pa to lo gicz ne, stwier dza-
jąc w wy cin kach skó ry zwięk szo ną licz bę ma sto cy tów, co
po twier dza ło do dat ko wo roz po zna nie osta tecz ne, wstęp-
nie usta lo ne na pod sta wie ob ra zu kli nicz ne go. Cen nym
uzu peł nie niem dia gno sty ki ma sto cy to zy jest okre śle nie
wy stę po wa nia mu ta cji w ge nie c -kit w szpi ku, krwi ob wo -
do wej, skó rze bądź in nych za ję tych tkan kach [4, 5].

Le cze nie skór nych po sta ci ma sto cy to zy jest ob ja wo -
we [4, 5]. Opie ra się przede wszyst kim na uni ka niu przez
pa cjen ta eks po zy cji na czyn ni ki ak ty wu ją ce wy rzut me -
dia to rów z ko mó rek tucz nych. Po win ni oni być za opa -
trze ni w ze staw ra tun ko wy, w skład któ re go wcho dzi am -
puł ko strzy kaw ka z ad re na li ną, ce ty ry zy na i pred ni zon.
W le cze niu prze wle kłym sto su je się le ki prze ciw hi sta mi -
no we II ge ne ra cji, ta kie jak ce ty ry zy na, lo ra ta dy na czy fe-
k so fe na dy na [1, 2, 4, 7]. Przy wy stę po wa niu do dat ko wo
ob ja wów ze stro ny prze wo du po kar mo we go do te ra pii
do łą cza się le ki blo ku ją ce re cep tor H2 (ra ni ty dy na, cy me -
ty dy na), nie kie dy też kro mo gli kan so do wy, któ ry ce chu -
je się sto sun ko wo wy so ką sku tecz no ścią przy wy stę po -
wa niu na si lo ne go świą du, ru mie nia oraz bie gu nek [1, 2,
4, 7]. Le cze nie miej sco we jest rów nież ob ja wo we, sto su -
je się przede wszyst kim pre pa ra ty kor ty ko ste ro ido we
o róż nej si le dzia ła nia, nie kie dy rów nież pod opa trun ki
oklu zyj ne [1, 2]. Przy na si le niu zmian skór nych znaj du je
za sto so wa nie fo to te ra pia. U dzie ci po wy żej 12. ro ku ży -
cia za le ca się fo to che mo te ra pię lub te ra pię la se ro wą 
[2, 4, 5, 7, 20]. W przy pad ku wy stę po wa nia po je dyn czej

zmia ny o cha rak te rze ma sto cy to ma, szcze gól nie gdy wy -
stę pu ją na si lo ne ob ja wy cho ro bo we, część au to rów za le-
ca roz wa że nie chi rur gicz ne go wy cię cia gu za [3, 4]. Mi mo
że ro ko wa nie w dzie cię cych przy pad kach CM jest do bre,
na le ży za wsze pa cjen tów mo ni to ro wać pod ką tem ewen-
tu al ne go przej ścia cho ro by w po stać ukła do wą [5]. Na
pod sta wie da nych z pi śmien nic twa uwa ża się, że je śli po -
czą tek zmian o cha rak te rze UP wy stą pił w pierw szych 
10 la tach ży cia dziec ka, to zmia ny ule gną cał ko wi tej re -
mi sji w okre sie doj rze wa nia u 55–90% cho rych, na to miast
je że li zmia ny roz wi ja ją się w wie ku star szym, to w 90%
przy pad ków bę dą się utrzy my wać rów nież w wie ku do -
ro słym [12, 13]. In for ma cje te po zwa la ją prze wi dy wać ze
sto sun ko wo du żym praw do po do bień stwem, że u pa cjen -
tów cho ro ba bę dzie prze bie ga ła sta cjo nar nie, pro wa dząc
do cał ko wi tej bądź przy naj mniej czę ścio wej re mi sji. Pa -
cjen ci po zo sta ją pod sta łą kon tro lą am bu la to ryj ną, co -
rocz nie ba da się ich przed mio to wo oraz wy ko nu je się
u nich ba da nia la bo ra to ryj ne, głów nie mor fo lo gię krwi
z roz ma zem oraz oce nę stę że nia tryp ta zy ma sto cy tar nej. 

Przed sta wio ne w pra cy przy pad ki skór nych po sta ci
ma sto cy to zy wska zu ją na ich róż no rod ny ob raz kli nicz -
ny, co mo że po wo do wać opóź nie nie w po sta wie niu osta -
tecz nej dia gno zy. Szcze gól nie istot ne jest wcze sne roz po -
zna nie tych cho rób, wy klu cze nie lub po twier dze nie
wy stę po wa nia zmian na rzą do wych, a tak że edu ka cja pa -
cjen tów w aspek cie uni ka nia eks po zy cji na czyn ni ki ak -
ty wu ją ce ko mór ki tucz ne. Na gła sty mu la cja ma sto cy tów,
co praw da rzad ko wy stę pu ją ca u dzie ci, mo że jed nak pro -
wa dzić do ma syw nych ob ja wów ogól nych, łącz nie ze
wstrzą sem ana fi lak tycz nym, sta no wiąc bez po śred nie za -
gro że nie ży cia cho rych.

Pra ca fi nan so wa na z fun du szy prac sta tu to wych Uni -
wer sy te tu Me dycz ne go w Ło dzi nr 503-11-52-1.
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