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Streszczenie
Podwyższony poziom tryptazy w surowicy krwi oraz wiążąca się z nim w 7–8% przypadków mastocytoza są istotnym
czynnikiem ryzyka rozwoju reakcji anafilaktycznej u pacjentów uczulonych na jady owadów z rodziny błonkoskrzydłych.
Mastocytoza jest chorobą przebiegającą ze zwiększoną liczbą komórek tucznych w tkankach. Gromadzą się one
najczęściej w skórze, szpiku kostnym, śledzionie i wątrobie. Obraz kliniczny choroby zależy od efektów działania
mediatorów (głównie histaminy i tryptazy) uwalnianych podczas degranulacji mastocytów. Rozpoznanie mastocytozy
opiera się m.in. na badaniu mikroskopowym bioptatu zmian skórnych, szpiku kostnego oraz ocenie poziomu
mediatorów degranulacji (histaminy i jej metabolitów, prostaglandyny D2, heparyny, tryptazy) w surowicy krwi. 
Leczenie pacjentów z mastocytozą polega na blokowaniu degranulacji mastocytów oraz efektów działania mediatorów
na narządy docelowe. Chorzy powinni unikać ekspozycji na czynniki prowokujące.
Swoista immunoterapia alergenowa jest dobrze tolerowana i skuteczna u pacjentów z mastocytozą uczulonych na
jady owadów. Należy w tych przypadkach zwiększyć dawkę szczepionki. Obecnie uważa się, że swoista immunoterapia
powinna być prowadzona przez całe życie, ponieważ jej przerwanie grozi wystąpieniem niebezpiecznych reakcji
anafilaktycznych. 

SSłłoowwaa kklluucczzoowwee:: mastocytoza, reakcja anafilaktyczna, tryptaza, alergia na jad owadów, swoista immunoterapia.

Abstract
The elevated basal serum tryptase, which is accompanied in 7-8% of cases of mastocytosis has been shown the
important risk factor of anaphylactic reactions in patients with hymenoptera venom hypersensitivity.
Mastocytosis is the haematological disorder of mast cell proliferation in tissues. They accumulate usually in the skin,
bone marrow, spleen and liver. The clinical manifestation of the disease results from the actions of mediators i.e.
histamine and tryptase released during mast cell degranulation. Diagnosis of mastocytosis is based on the typical
biopsy pictures of the skin, bone marrow as well as measurements of the levels of degranulation products (histamine,
prostaglandin D2, heparin, tryptase). 
The treatment of mastocytosis is aimed at the blocking of either the mast cell degranulation or the effects of mast
cell mediators in tissues. The avoidance of triggering factors is also important.
Insect venom specific immunotherapy (SIT) has been shown to be well tolerated and effective in patiens with both
mastocytosis and hymenoptera venom allergy. However, in such patients the concentration of allergen, which is
injected during the vaccine shots should be increased. Currently, it is indicated to continue SIT lifelong. Case reports
show that fatalities due to insect stings, which were well-tolerated during SIT appear after its discontinuation.

KKeeyy wwoorrddss:: mastocytosis, anaphylaxis, tryptase, insect venom hypersensitivity, specific immunotherapy.

Wstęp

Mastocytoza to choroba charakteryzująca się nad-

miernym gromadzeniem oraz proliferacją komórek tucz-

nych w tkankach [1]. Obraz kliniczny zależy od miejsco-

wej akumulacji mastocytów w różnych organach oraz

efektów działania mediatorów przez nie uwalnianych.
Najczęściej jest spotykane zajęcie skóry, rzadziej szpiku
kostnego, śledziony, wątroby, węzłów chłonnych oraz prze-
wodu pokarmowego. 

Mastocytoza jest schorzeniem, u podstaw którego le-
ży defekt genetyczny. Jest do mutacja c-kit, genu kodują-
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cego czynnik komórek pnia. Czynnik ten odgrywa rolę 
w procesie różnicowania się mastocytów [2].

Komórki tuczne gromadzą się w wielu tkankach, naj-
częściej umiejscawiają się wokół naczyń krwionośnych
lub limfatycznych, w pobliżu nerwów oraz w przydatkach
skóry. Mastocyty powstają w szpiku kostnym jako multi-
potencjalne, CD34-dodatnie komórki prekursorowe. Ko-
lejne etapy ich różnicowania odbywają się zarówno w szpi-
ku kostnym, jak i na obwodzie, np. w skórze pod wpływem
działania czynników wzrostu, szczególnie tzw. czynnika
komórek pnia (SCT), c-kit ligandu lub czynnika wzrostu
komórek tucznych (MCGF) [3]. 

Aktywacja mastocytów może zachodzić na różnych
drogach. Na powierzchni dojrzałych już komórek tucznych
znajduje się receptor wykazujący wysokie powinowactwo
w stosunku do IgE. Po połączeniu przeciwciała z alerge-
nem na powierzchni mastocytów dochodzi do ich degra-
nulacji i wydzielania mediatorów. Najważniejsze z nich to:
aminy biogenne (głównie histamina), proteazy, proteogli-
kany, prostaglandyna D2, cytokiny (TNF-alfa, interleukiny
4, 5, 6 i 8). Poza aktywacją komórek tucznych indukowa-
ną na drodze IgE-zależnej, istnieje wiele bodźców, które
aktywują mastocyty na drodze nieswoistej. Do tej grupy
zalicza się: czynniki fizyczne (gorąco, zimno, ciśnienie, wi-
bracje, światło, wodę), leki, znieczulenie ogólne, substan-
cje biologiczne (jady węży, pszczół i os) [4].

Opisany patomechanizm odgrywa znaczącą rolę rów-
nież w innych jednostkach chorobowych. Leży on u pod-
staw reakcji anafilaktycznej. 

Anafilaksja jest lokalną i/lub ogólnoustrojową reakcją
zagrażającą życiu. Obejmuje zespoły objawów klinicznych,
które rozwijają się po zadziałaniu różnych czynników pa-
togenetycznych [5].

Mastocytoza – obraz kliniczny, diagnostyka

OObbrraazz kklliinniicczznnyy mmaassttooccyyttoozzyy

Mastocytoza jako choroba komórek tucznych przebie-
ga pod wieloma postaciami (tab. 1.), ze względu na różno-
rodne rozmieszczenie tych komórek w organizmie. Pierw-
szą i najczęściej występującą jest mastocytoza skórna. Za-
licza się do niej: grudkowo-plamkowa mastocytoza skórna,
postać tarczkowa, guzkowa mastocytoma (pojedyncza lub
mnoga zmiana), postać rozlana, teleangiectasia macularis
eruptiva perstans. Typ grudkowo-plamkowy dotyczy głów-
nie dorosłych. Postać tarczkowa charakteryzuje się płaski-
mi, jednorodnymi, jasnobrązowymi przebarwieniami, o śred-
nicy od jednego do kilku centymetrów. Mastocytoma wy-
stępujące u dzieci pod postacią grudek, które najczęściej
zanikają w okresie dojrzewania [6, 7]. Wyróżniamy również
mastocytozy układowe, białaczkę komórek tucznych, mię-
sak komórek tucznych oraz mastocytozę pozaskórną [7]. 

Typowe objawy mastocytozy zostały przedstawione
w tab. 2. 

DDiiaaggnnoossttyykkaa mmaassttooccyyttoozzyy

Diagnostyka mastocytozy wymaga uwzględnienia wie-
lu aspektów choroby. Kryteria diagnostyczne wg WHO zo-
stały przedstawione w tab. 3. Podstawową rolę odgrywa ob-
raz kliniczny. Rozpoznanie charakterystycznych zmian skór-
nych powinno być potwierdzone dalszymi badaniami.
Wykonuje się biopsję skórną w celu stwierdzenia w bada-
niu histologicznym zwiększonej ilości komórek tucznych. 
W niejasnych przypadkach biopsja powinna być wykonana
kilkakrotnie, z różnych miejsc. Do rozpoznania mastocyto-
zy układowej konieczne jest stwierdzenie zwiększonej licz-

TTaabb.. 22.. Objawy mastocytozy

skóra rumień twarzy
grudkowo-plamkowe przebarwienia 

układ tachykardia
sercowo- niedociśnienie
-naczyniowy zawroty głowy

układ kolkowe bóle brzucha
pokarmowy biegunka

nudności
wymioty
wrzód trawienny
powiększenie wątroby
wodobrzusze

układ osteoporoza
kostno- osteoskleroza
-mięśniowy bóle mięśniowe

zmiany splenomegalia
hematologiczne uogólnione powiększenie węzłów 

chłonnych
ew. objawy towarzyszących zaburzeń
hematologicznych

zmiany zmęczenie
ogólnoustrojowe bóle głowy

TTaabb.. 11.. Klasyfikacja mastocytozy

mastocytoza skórna

bezobjawowa mastocytoza układowa (bez ostrych objawów 
hematologicznych – AHD)

– tląca się mastocytoza układowa
– izolowana mastocytoza szpiku kostnego 

mastocytoza układowa (związana z klonalną hematologiczną 
chorobą rozrostową linii komórek niemastocytarnych – AHNMD):

– MDS, MPD, AML, NHL

agresywna mastocytoza układowa

białaczka komórek tucznych

mięsak komórek tucznych

mastocytoza pozaskórna 
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by mastocytów w co najmniej jednej tkance innej niż skó-
ra. W takich przypadkach wykonuje się biopsję szpiku. Na-
leży wykonać kompleksowe badania krwi, uwzględniając
morfologię z rozmazem, badania biochemiczne, oznaczenie
enzymów wątrobowych oraz układu krzepnięcia. Pomocna
jest cytometria przepływowa (ocena ekspresji CD2, CD25).
Istotne znaczenie ma pomiar mediatorów uwalnianych 
z mastocytów podczas degranulacji. Mierzy się poziom hi-
staminy i jej metabolitów, prostaglandyny D2 oraz hepary-
ny. Znaczenie ma podwyższony poziom tryptazy mastocyto-
wej (>20–25 µg/l) (wg WHO, 2001). Tryptaza ma znacznie
dłuższy okres półtrwania niż histamina i dlatego jest waż-
nym wskaźnikiem diagnostycznym. Jednak nie jest ona swo-
istym markerem dla mastocytozy czy też reakcji anafilak-
tycznej, ponieważ jej zwiększony poziom obserwuje się 
w procesach zapalnych i podczas gojenia się ran.

Jako dodatkowe badania diagnostyczne wykonuje się to-
mografię komputerową, badania radiologiczne, endoskopo-
we, encefalografię oraz badania neuropsychiatryczne [8, 9].

Reakcja anafilaktyczna u pacjentów z mastocytozą

Podwyższony poziom tryptazy w surowicy krwi oraz
wiążąca się z nim w części przypadków mastocytoza sta-
nowią czynniki ryzyka rozwoju reakcji anafilaktycznej
wśród pacjentów uczulonych na jady owadów z rodziny
błonkoskrzydłych [10].

Nie ma badań potwierdzających taką zależność wśród
pacjentów z innymi rodzajami nadwrażliwości.

Tryptaza jest enzymem specyficznym dla komórek
tucznych. Występuje ona pod trzema postaciami: α-tryp-
taza, pro-β-tryptaza oraz β-tryptaza. α-tryptaza jest stale
uwalniana do krwi, a jej stężenie odzwierciedla ilość ma-
stocytów w organizmie. Pro-β-tryptaza to nieaktywna for-
ma β-tryptazy. Aktywna postać jest uwalniana w czasie
degranulacji komórek tucznych, podczas ostrych reakcji
alergicznych. Jej stężenie określa aktywację mastocytów. 

Oznaczenie jej podstawowego stężenia jest pomocne
w diagnostyce mastocytozy, jednak nie może zastąpić ba-
dania klinicznego i histopatologicznego [11].

Wśród pacjentów uczulonych na jad owadów przepro-
wadzano badania określające stężenie tryptazy w suro-
wicy krwi. Wartości powyżej 13,5 µg/l uznawane były za
podwyższone [11]. Zaobserwowano korelację pomiędzy
stopniem ciężkości reakcji anafilaktycznej u pacjentów
uczulonych na jad owadów z rodziny błonkoskrzydłych 
a stężeniem badanego enzymu. Wśród pacjentów z ła-
godnymi reakcjami poziomy tryptazy były prawidłowe. Na-
tomiast u ok. 30% chorych z ciężkimi reakcjami uogólnio-
nymi stężenie było podwyższone. Dalsze badania wyka-
zały mastocytozę u ok. 7% uczulonych na jad owadów po
reakcji anafilaktycznej [12].

Postępowanie u pacjentów z mastocytozą 
i reakcjami anafilaktycznymi

LLeecczzeenniiee mmaassttooccyyttoozzyy

Terapia stosowana u pacjentów z mastocytozą jest le-
czeniem objawowym skierowanym na blokowanie degra-
nulacji mastocytów lub efektów działania mediatorów ko-
mórek tucznych na organy docelowe. 

U chorych z mastocytozą istnieje duże ryzyko wystą-
pienia reakcji anafilaktycznej. Dlatego też pacjenci powin-
ni przede wszystkim unikać ekspozycji na czynniki prowo-
kujące uwalnianie mediatorów. Do czynników tych nale-
ży zaliczyć: wahania temperatur, wysiłek fizyczny, stres
emocjonalny, znieczulenie ogólne, spożywanie alkoholu,
zażywanie niesteroidowych leków przeciwzapalnych
(NLPZ), narkotyków czy też niektórych leków (polimyksy-
na B, dekstran) oraz podawanie radiologicznych środków
kontrastowych [13, 14].

Osoby z mastocytozą są szczególnie wrażliwe na jady
owadów, zwłaszcza z rodziny błonkoskrzydłych. 

Jak wspomniano powyżej, podstawą leczenia są leki prze-
ciwhistaminowe i antagoniści receptorów H1 i H2 (np. hy-
droksyzyna, ketotifen, loratadyna). Należy jednak unikać le-
ków przeciwhistaminowych, które interferują z HERG K+,
gdyż powodują arytmię serca. Najczęściej stosowana kom-
binacja antagonistów receptorów histaminowych H1 i H2 nie
zawsze jest skuteczna w ciężkich postaciach choroby [15].
W leczeniu wykorzystuje się również glikokortykosteroidy,
cyklosporynę oraz fototerapię. Ostatnie badania wykazały
dużą skuteczność interferonu α-2b [16]. W niektórych przy-
padkach stosuje się także leczenie hematologiczne lub trans-
plantację szpiku, a w przypadku izolowanych zmian skór-
nych dopuszcza się ich chirurgiczne usunięcie [15].

PPoossttęęppoowwaanniiee uu ppaaccjjeennttóóww zz mmaassttooccyyttoozząą 
oorraazz aannaaffiillaakkssjjąą

Immunoterapia jest dobrze tolerowana i skuteczna 
u chorych z mastocytozą, choć u niektórych konieczne jest
zastosowanie zwiększonych dawek szczepionki [11].

Bezpośrednio po zaprzestaniu immunoterapii wystę-
puje dobra tolerancja użądleń [17]. Jednak nie jest wska-

TTaabb.. 33.. Kryteria diagnostyczne mastocytozy układowej (do
rozpoznania wymagane jest 1 kryterium duże i 1 małe lub
3 małe)

duże kryterium – typowe wieloogniskowe nacieki z komórek 
tucznych widoczne w biopsji szpiku kostnego

małe kryterium – obecność komórek tucznych o charaktery-
stycznym wrzecionowatym kształcie

– wykrycie mutacji kodonu 816 c-kit
– ekspresja CD117, CD2, CD25 w populacji

mastocytów szpiku kostnego – cytometria
przepływowa

– poziom α-tryptazy w surowicy krwi >20 µg/l
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zane zaprzestanie odczulania pacjentów z mastocytozą,
gdyż odnotowano pojedyncze zgony pacjentów po jego
przerwaniu [18, 19]. Dlatego też mastocytoza jest czyn-
nikiem ryzyka reakcji anafilaktycznej po zaprzestaniu od-
czulania. 

Podsumowanie

Badania z ostatnich lat wykazały, że u ok. 7–8% osób
uczulonych na jady owadów współistnieje mastocytoza.
Nie ma danych potwierdzających jej udział w patogene-
zie reakcji anafilaktycznych u pacjentów z innymi rodza-
jami uczuleń. 

Chorzy ci wymagają zmiany taktyki leczenia. Należy
zwiększyć dawkę szczepionki stosowanej podczas immu-
noterapii. Zasadniczym problemem jest czas prowadze-
nia odczulania. Sugeruje się kontynuowanie terapii przez
całe życie. 

Dlatego też bardzo istotne jest rozpoznanie mastocy-
tozy u pacjentów z anafilaksją, którzy wymagają prowa-
dzenia odmiennego postępowania.

Dużą wartość diagnostyczną ma oznaczenie pozio-
mu α-tryptazy w surowicy krwi, który koreluje z liczbą
komórek tucznych. Podwyższony poziom α-tryptazy (13,5
µg/l) nakazuje wykonanie dokładniejszych badań dia-
gnostycznych. 
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