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Souhrn

Mastocytózy u dûtí

Typick˘m znakem pro mastocytózy (MC) je zmnoÏení mastocytÛ v kÛÏi a/nebo v dal‰ích orgánech
a tkáních. U dûtí pfievaÏují koÏní formy MC, projevy vût‰inou ustupují i bez léãby. Systémová mastocytó-
za je u dûtí vzácná. Probírána je WHO klasifikace mastocytóz a její varianty, protokol vy‰etfiovacího
postupu, kter˘ pomáhá stanovit diagnózu, zvolit vhodnou léãbu i interval sledování u dûtí s mastocytózou.

Klíãová slova: mastocytóza – etiopatogeneze – klasifikace – protokol vy‰etfiovacího postupu – terapie –
diferenciální diagnostika

Summary

Mastocytosis in Children

Increased number of mastocytes in the skin and/or other tissues and organs is the typical feature of mas-
tocytosis. In children, skin forms of mastocytosis prevail and, usually, heal without therapy. Systemic mas-
tocytosis is rare in children. We discuss WHO classification of mastocytoses and screening protocol, which
helps to establish the diagnosis and choose the appropriate therapy and follow-up of affected children.

Key words: mastocytosis – etiopathogenesis – classification – examination protocol – therapy – differen-
tial diagnostics
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ÚVOD

Mastocytózy (MC) tvofií heterogenní skupinu onemoc-
nûní, vyznaãující se abnormálním zmnoÏením mastocytÛ
(MsC) v kÛÏi nebo i jin˘ch orgánech. Klinick˘ obraz MC
je pestr˘ (4, 21, 24). Vût‰ina typÛ MC je vzácná. U dûtí se
pfieváÏnû vyskytují koÏní formy MC, které nevyÏadují
terapii, spontánnû mizí, na rozdíl od dospûl˘ch, kde nao-
pak pfievaÏují formy systémové (3, 4, 8, 19, 21). Onemoc-
nûní se vyskytuje stejnû u obou pohlaví. Familiární pfiípa-
dy MC jsou vzácné. PrÛbûh MC závisí na typu a také na
vûku, kdy se onemocnûní objeví (3, 8, 19). V 55 % MC se
projeví do druhého roku vûku dítûte, 10 % MC vznikne
mezi druh˘m aÏ patnáct˘m rokem. Kongenitální mastocy-
tóza typu solitárního mastocytomu tvofií ãtvrtinu pfiípadÛ
z celkového poãtu MC u dûtí (14).

ETIOPATOGENEZE

Mastocyty (MsC, Ïírné buÀky) vznikají z pluripotentní,
progenitorové buÀky v kostní dfieni. Proto vykazují ãás-

teãnû imunohistochemickou pozitivitu s CD34. V embryo-
nálním a fetálním období MsC postupnû osidlují orgány
a tkánû, kde zfiejmû pod vlivem orgánov˘ch stimulÛ (7, 26)
získávají svÛj koneãn˘ fenotyp. Jejich rÛst a diferenciace
jsou ovlivÀovány i cytokiny (2, 8). V̆ razem koneãné feno-
typické podoby MsC jsou pak urãité kvantitativní
a kvalitativní odli‰nosti ve v˘bavû a obsahu granulí, zvl.
v mnoÏství a zastoupení glykozaminglykanÛ (proteogly-
kanÛ), které podmiÀují jejich metachromatické barvení.
Îírné buÀky vaziva a dermis obsahují hlavnû heparansul-
fát (heparin), kdeÏto slizniãní MsC hlavnû chondroitinsul-
fát. KoÏní MsC obsahují neutrální protézy chymázu
a tryptázu, jiné MsC obsahují jen tryptázu. KoÏní MsC
uvolÀují své mediátory optimálnû pfii 30 °C, kdeÏto tká-
Àové a slizniãní pfii 37 °C (7). MsC mají na svém povrchu
vazebná místa pro Fc ãást molekuly IgE. KoÏní MsC se
li‰í od dal‰ích tkáÀov˘ch a slizniãních MsC
i ultrastrukturálnû (5). Stimulace MsC vede k jejich degra-
nulaci a uvolnûní enzymÛ, histaminu a nûkter˘ch dal‰ích
mediátorÛ a vede k lokální nebo i celkové reakci, která
mÛÏe b˘t aÏ anafylaktického typu.

Mediátory MsC se dûlí do 3 skupin (tab. 1) (17). Medi-
átory jsou z MsC uvolÀovány celou fiadou podnûtÛ (viz
tab. 2) (7).
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V poslední dobû pfiibylo nûkolik nov˘ch poznatkÛ, kte-
ré pfiispûly k ãásteãnému objasnûní etiopatogeneze one-
mocnûní. Stem cell factor (SCF) je dosud nejdÛleÏitûj‰í
poznan˘ rÛstov˘ faktor MsC. Regulace a proliferace mas-
tocytÛ je závislá na SCF. Receptor SCF je KIT transmem-
bránov˘ protein s vnitfiní tyrozin-kinázovou aktivitou.
U dospûl˘ch pacientÛ s MC a u malého poãtu dûtsk˘ch
pacientÛ je prÛkazná mutace c-kit protoonkogenu. RÛzné
c-kit mutace se pak podílejí na obtíÏné korelaci mezi geno-
typem a fenotypem onemocnûní (28). U dûtí v‰ak pfievaÏu-
jí pfiípady MC bez prÛkazné mutace c-kit receptoru (9).

SCF vede k zv˘‰ené proliferaci mastocytÛ a melano-
cytÛ, a tím SFC zvy‰uje i produkci melaninu v me-
lanocytech. Takto se vysvûtluje pigmentace lézí.
V patogenezi MC se uplatÀují je‰tû dal‰í sloÏky, napfi. neu-
ronální rÛstov˘ faktor (NGF) a interleukin 3. Zv˘‰ená hla-
dina Il-6 koreluje se závaÏností onemocnûní. U mastocytóz
se pfiedpokládá porucha apoptózy mastocytÛ, a to na zákla-
dû up regulace proteinu BCL-2, kter˘ apoptózu MsC brz-
dí (2, 15, 16).

• imunitnû podmínûní podnûty ( IgE)
• anafylatoxiny vznikající v rámci aktivace komplementu

(C3A C4A C5A)
• fyzikální podnûty (teplo, chlad, slunûní, tfiení, fyzická

námaha)
• bakteriální toxiny
• hadí jed
• biologické polypeptidázy (uvolÀující se z medúzy, raka,

humra)
• léky obsahující: kys. acetylsalicylovou, alkohol, narkotika

– kodein, morfin, polymyxin B, amfotericin B, D-tuboku-
rarin, jodové kontrastní látky, skopolamin, reserpin, poly-
mery (dextran)

KLASIFIKACE

Klasifikace MC se v prÛbûhu let vyvíjí. Dûlení zohled-
Àuje prognózu onemocnûní nebo postiÏení orgánÛ, nejãas-
tûji v‰ak klinické projevy onemocnûní (5).

WHO klasifikace z roku 2008 (11, 27) dûlí MC do tfií
skupin: koÏní mastocytózu (CM), systémovou mastocytó-
zu (SM) a velmi vzácn˘, u dûtí zatím nepopsan˘ lokalizo-
van˘ extrakutánní mastocytární novotvar (13). Holand‰tí
autofii MC u dûtí dûlí do pûti skupin podle závaÏnosti pfií-
znakÛ a rozsahu projevÛ. Vytvofiili v roce 2008 modifiko-
vanou klasifikaci mastocytóz, kterou u dûtí preferují (tab.
3) (11).

V dûtském vûku se setkáváme zejména s koÏními for-
mami MC. KoÏní formy MC byly pfiehlednû zpracovány
Valentem (22, 23) a Hartmannem (9, 10) (tab. 4).

Systémová MC je u dûtí vzácná. V tab. 5 jsou uvedena
kritéria k jejímu stanovení (11). Pfiítomnost jednoho hlav-
ního a jednoho vedlej‰ího kritéria, nebo pfiítomnost tfií ved-
lej‰ích kritérií, splÀují podmínky SM.

KLINICKÉ PROJEVY MC

Klinické projevy koÏní mastocytózy u dûtí
Mastocytom je bûÏná forma koÏní mastocytózy zejmé-

na v prvních dvou letech Ïivota dítûte. Mastocytom mÛÏe
b˘t jeden nebo jich je více. PfieváÏnû jsou na krku, rame-
nou a trupu, nikdy nebyly popsány v dlaních a na plos-
kách. Jde o ãervené, Ïluté, namodralé nebo béÏovohnûdé
morfy prÛmûru nûkolika milimetrÛ aÏ centimetrÛ. Povrch
mastocytomu mÛÏe b˘t zvrásnûn˘, je pfiirovnáván ke kÛfie
pomeranãe (obr. 1). DariérÛv znak b˘vá pozitivní, podráÏ-
dûním na povrchu mohou vzniknout puch˘fie. Mastocytom
je benigní, pfieváÏnû do dvou, tfií let, nejpozdûji do puber-
ty loÏiska vymizí.

Urticaria pigmentosa (UP) je nejãastûj‰í forma MC.
Jde o mnohoãetné hnûdoãervené, naÏloutlé makuly nebo

Tab. 1. Mediátory mastocytÛ (MsC) (17)

JIÎ VYTVO¤ENÉ MEDIÁTORY
1. Mediátory sekreãních granulí
• histamin
• proteoglykany: heparin, chondroitinsulfát
• neutrální (serinové) protézy: tryptáza, chymáza,

katepsin G, karboxypeptidáza
• kyselé hydroxylázy: β-hexosamidáza,

β-glukuronidáza,arylsulfatáza,
N-acetyl-β-glukosaminidáza

OSTATNÍ MEDIÁTORY
2. Lipidové mediátory
• leukotrieny( B4,C4,D)
• faktor aktivující destiãky (PAF)
• prostaglandiny (D2)
3. Cytokíny (chemokiny)
• tumor nekrotizující faktor (TNF-α)

Je pfiítomen nebo syntezován.
• chemotaktick˘ faktor pro eozinofily a leukocyty
• interleukin 4, 5, 6 a 8

Tab. 2. Spou‰tûcí mechanismy, které vedou k degranulaci
mastocytÛ (MsC)

Obr. 1. Povrch mastocytomu lze pfiirovnat ke kÛfie pome-
ranãe.
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CM: koÏní mastocytóza, SM: systémová mastocytóza

*SM kritéria: diagnostická kritéria systémové mastocytózy (viz tab. 4)
**AHNMD: SM asociovaná s klonálním hematologick˘m onemocnûním nemastocelulární línie
***Porucha funkce orgánÛ: hepatomegalie s poruchou funkce jater, event. ascites, portální hypertenze, úbytek na váze, postiÏení
skeletu s patologick˘mi frakturami kostí, splenomegalie, malabsorpce
MDS: myelodysplastick˘ syndrom; MPS: myeloproliferativní syndrom; AML: akutní myeloidní leukémie; NHL: nonhodgkinsk˘
lymfom;
SM: systémová mastocytóza; WHO/FAB: World Health organisation / French- American- British classification scheme

Česko-slovenská dermatologie 131

Tab. 3. Klasifikace mastocytóz
Heide R,Beishuizen A et al: Mastocytoses in Children : A Protocol For Management. Pediatric Dermatology 2008;25 N4, 493-500.

Skupina Diagnostika Typick˘ nález
KoÏní MC SM kritéria * 0

koÏní léze +
kostní dfieÀ (u vût‰iny není indikována) 0
krevní obraz normální
tryptáza v séru < 20 µg/l

Indolentní systémová MC SM kritéria* splÀuje
koÏní léze pfieváÏnû pfiítomny
kostní dfieÀ > 30% infiltrace MsC
krevní obraz normální nebo nepatrné zmûny
tryptáza v séru > 20 µg/l
játra, slezina, mízní uzliny v nûkter˘ch pfiípadech zvût‰ené

Systémová MC s hematologick˘m SM kritéria* +
onemocnûním kostní dfieÀ a krevní obraz kromû mnohoãetn˘ch MsC
nevyvolan˘m proliferací MsC infiltrátÛ MDS, MPD, AML, NHL
(AHNMD)** (WHO/FAB kritéria)
Agresivní systémová MC SM kritéria* +

koÏní léze ãasto chybí
kostní dfieÀ > 30% infiltrace MsC
krevní obraz �Hb, �Tro
játra, slezina, mízní uzliny zvût‰ené
funkce orgánÛ*** naru‰ená

Mastocelulární leukémie SM kritéria* +
koÏní léze 0
kostní dfieÀ histol. vy‰etfiení: dif. infiltrace MSC

cystomorfol. vy‰.: > 20% MSC
krevní obraz ≥ 10% MsC
aleukemická forma < 10% MsC
funkce orgánÛ*** naru‰ená

Tab. 4. Klasifikace koÏních mastocytóz podle závaÏnosti klinick˘ch projevÛ
Klasifikace navrÏená Valentem (22) a Hartmanem (10)

Typ Prevalence Vûk Remise SM Poznámka
DifÛzní CM velmi zfiídka kojenci mezi 3–5 0 ãasto krvácení, puch˘fie

rokem i závaÏné general.projevy
Nodulózní forma (1–nûkolik) ãastá pfied 3. pfieváÏnû do 0

rokem puberty
Makulopapulózní forma nejãastûj‰í

forma
a) velké papule kojenec 50 % do urticaria pigmentosa

1–2. mûs. puberty
b) stfiednû velké makulopapule, dûti a dospûlí v˘jimeãnû nûkdy urticaria pigmentosa
drobn˘ makulární v˘sev u dospûl˘ch
Teleangiektatická koÏní MC velmi zfiídka zfiídka u dûtí ãastá (u dûtí i dospûl˘ch)
Teleangiectasia macularis perstans WHO (2001) neuznává.
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papuly velikosti nûkolika milimetrÛ aÏ centimetrÛ, dise-
minované kdekoliv po tûle, a to v rÛzném poãtu. V̆ jimeã-
nû jsou projevy i na sliznicích. PodráÏdûním se loÏiska
mûní aÏ v pomfy, vezikuly. DariérÛv znak b˘vá pozitivní
(obr. 2). Nejãastûji se UP projeví u kojencÛ v prvních dvou
mûsících vûku. Pak více neÏ u 50 % pacientÛ projevy
vymizí do puberty. UP u dospûl˘ch pacientÛ a adolescentÛ
má morfy drobné, makulopapulózního vzhledu, pravdûpo-
dobnost systémové mastocytózy je vysoká (obr. 3, 4).

Difúzní koÏní MC je u dûtí vzácná, ale sv˘m prÛbû-
hem nejzávaÏnûj‰í (obr. 5). Projeví-li se jiÏ u kojencÛ, ale
i novorozencÛ, pak je prognóza pfiíznivá, pfiíznaky ustou-
pí do 3–5 let. KoÏní projevy jsou velmi pestré od maku-
lózního v˘sevu pfies papulózní. NaÏloutlé papulky mohou
pfiipomínat i pseudoxanthoma elasticum. Celkové pfiízna-
ky jsou dosti boufilivé, doprovázené septick˘mi komplika-
cemi, krvácením z trávicího traktu, koagulopatií, du‰nos-
tí, astmatick˘mi záchvaty, prÛjmem, hypotenzí.
Kombinace difúzní koÏní MC se systémovou mastocytó-
zou zatím u dûtí nebyla popsaná.

Tab. 5. Diagnostická kritéria systémové mastocytózy
Heide R,Beishuizen A et al: Mastocytoses in Children : A Protocol For Management. Pediatric Dermatology 2008;25 N4, 493-500.

Hlavní kritérium punkce kostní dfienû – mnohoãetné infiltráty MsC ( >15) nebo prÛkaz MsC v jin˘ch orgánech.
Pomocná kritéria > 25% MsC vfietenovitého tvaru zachyceny v punkci kostní dfienû nebo v dal‰ích orgánech nebo

> 25% atypick˘ch MsC v punkci kostní dfienû.
PrÛkaz c-kit mutace kodonu 816 z kostní dfienû, jin˘ch orgánÛ nebo z krevního vzorku.
CD 117 ( c-kit receptor) pozitivní buÀky, které jsou taky pozitivní na CD 2 nebo CD 25.
Tryptáza v séru je > 20 µg/l.

Obr. 2. Urticaria pigmentosa – nahnûdlé papulky prÛmûru
3-4 mm, pozitivní DariérÛv znak.

Obr. 5. Difúzní koÏní mastocytóza.

Obr. 3 a 4. Dvacetiletá dívka s drobnomakulózním v˘sevem
UP po celém tûle.

Teleangiectasia macularis eruptiva perstans
(TMEP) je u dûtí vzácná. Jde o diseminované makuly
s teleangiektáziemi a zarudlou spodinou. BéÏovohnûdé
hyperpigmentované papuly jsou stejné jako u UP. DariérÛv
znak b˘vá negativní. Histologické vy‰etfiení vzorku kÛÏe
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je vhodné. Kombinace TMEP se systémové mastocytózou
je ãastá.

Klinické projevy systémové MC u dûtí
Systémová MC je v dûtském vûku vzácná. Systémová

MSC se velmi ãasto projeví zaÏívacími potíÏemi (bolestí
bfiicha, nevolností, zvracením, prÛjmem, gastritidou, Ïalu-
deãním vfiedem, krvácením do GIT). Na RTG kostí je
popisováno zastínûní nebo projasnûní kostí, postiÏeny
mohou b˘t i dal‰í orgány (plíce, ledviny, lymfatické uzli-
ny, myokard, perikard, játra, slezina, kostní dfieÀ).

HISTOLOGICK¯ OBRAZ

Histologick˘ obraz klinick˘ch variant koÏních MC je
podobn˘, rozdíly závisí na mífie a stupni infiltrace MsC,
s v˘jimkou teleangiectasia macularis perstans (TMEP) (18).

V oblastech makul a papulí jsou MsC obvykle soustfie-
dûny do pars papilaris (obr. 6, 7). BuÀky jsou kulaté nebo
vfietenité, s objemnou eozinofilní cytoplazmou. Obvykle
je patrná pfiímûs eozinofilÛ. JestliÏe tfieme loÏisko pfied

excizí, dojde k v˘raznému edému papilárního koria a pak
mohou b˘t pfiítomny drobné i vût‰í subepidermální puch˘-
fie. Tento obraz je ãasto u solitárních MC. Nev˘razn˘ histo-
logick˘ obraz je zejména u TMEP (obr. 8, 9), kde MsC
jsou zmnoÏeny kolem dilatovan˘ch povrchov˘ch kapilár
horního koria. Tyto zmûny mohou b˘t v pfiehledn˘ch bar-
veních mylnû interpretovány jako nespecifické. ZáleÏí na
speciálních barveních, která prokáÏou metachromatické
granule. U vût‰ích nodulárních lézí urticaria pigmentóza
(UP) u dûtí i dospûl˘ch a u solitárních MC nakupení mas-
tocytÛ je podobné jako u nádorov˘ch afekcí. Mastocyty
vyplÀují celé korium a mohou se ‰ífiít aÏ do podkoÏního
tuku. Hyperpigmentaci bazálních bunûk nad morfami vidí-
me zejména u star‰ích makulopapulózních lézí UP. U MC,
které se objeví v dospûlosti je ãasto pfiítomna je‰tû pfiímûs
lymfocytÛ a histiocytÛ. Mastocyty se dají prokázat
i ultrastrukturálnû.

Je úãelné, aby klinik znal urãitá pravidla, která mu
pomohou potvrdit koÏní MC nebo vyslovit podezfiení na
vzácnou v dûtském vûku systémovou MC.

Obr. 6. KoÏní mastocytom, pfiehled: hustû nakupené masto-
cyty v horním koriu HE, obj. 10x.

Obr. 8. Teleangiectasia macularis eruptiva perstans. V bar-
vení HE nenápadné nediagnostické infiltráty (obj. 10x).

Obr. 9. Teleangiectasia macularis eruptiva perstans. V bar-
vení kresylvioletí je patrné hraniãní zmnoÏení vfietenit˘ch
Ïírn˘ch bunûk. Odli‰ení od normálního stavu vyÏaduje ãas-
to korelaci s klinick˘m obrazem nebo i kontrolní excizi
z nepostiÏené kÛÏe (obj. 60x, imerze).

Obr. 7. Detail mastocytÛ nakupen˘ch v horním koriu.
Cytoplazmatická granula se silnû pfiibarvují kresylvioletí
(obj. 60x, imerze).
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PROTOKOL DOPORUâEN¯CH
VY·ET¤ENÍ (11)

Anamnéza
Pfii podezfiení na MC je vhodné se v anamnéze zamûfiit

na:
• prÛbûh onemocnûní (loÏisek pfiib˘vá nebo naopak loÏis-

ka ustupují)
• faktory provokující uvolnûní mediátorÛ
• pfiíznaky, které se zhor‰ují, zmírÀují nebo jsou nemûn-

né
• svûdûní (záchvatovité, obãasné, trvalé)
• reakci na horko
• fyzickou námahu
• reakci na sprchování
• stres
• provokaci urãit˘mi potravinami

Postup pfii vy‰etfiení kÛÏe
• projevy na kÛÏi podrobnû zkoumáme a popí‰eme
• DariérÛv znak je pozitivní, negativní
• rozsah koÏního postiÏení lze posoudit podle SCORMA

indexu, kter˘ doporuãují holand‰tí autofii (11). SCOR-
MA index hodnotí rozsah postiÏení, intenzitu projevÛ
(pigmentace, puch˘fie, pozitivní DariérÛv znak)
a celkové pfiíznaky u pacienta (svûdûní, flush, prÛjem,
bolestivost kostí, provokující faktory). Hodnocení
mÛÏeme pfiirovnat ke kritériím, která se uÏívají
u atopické dermatitidy (podle Rajky a Langelanda).
Autofii doporuãují SCORMA index uÏívat i u dospûl˘ch
pacientÛ. MÛÏe nahradit vy‰etfiení tryptázy v séru, kte-
rá je vût‰inû laboratofií nedostupná. I pfies fiadu sv˘ch
kladÛ SCORMA index se v praxi pfiíli‰ nepouÏívá.

Diagnostika MC
K potvrzení diagnózy nebo pfii nejasném klinickém

obrazu se provádí:
• koÏní biopsie z loÏiska

event. koÏní biopsie ze zdravé kÛÏe, pokud je podezfie-
ní na DCM (diseminovanou koÏní MC). Interpretace
koÏní biopsie je velmi dÛleÏitá:
- histologick˘ nález a poãet MsC potvrdí klinickou
diagnózu
- histologick˘ nález nesplÀuje kritéria MC

• punkce kostní dfienû je indikována u dûtsk˘ch pacientÛ
s podezfiením na SM nebo

hematologické onemocnûní.

Sledování pacientÛ je nutné u koÏní i systémové
mastocytózy

a) Pacienti s koÏní mastocytózou jsou sledováni
u dermatologa jednou za rok, telefonická informace
o stavu pacienta se provádí co pÛl roku. Projevy jako

kolaps, prÛjem s úporn˘mi bolestmi bfiicha, bolesti, pále-
ní na hrudníku, bolesti kostí, hlavy, flush jsou zpÛsobeny
uvolnûním rÛzn˘ch mediátorÛ z MsC. Tyto pfiíznaky
mohou b˘t u koÏní formy, ale i u SM, kterou musíme pro-
kázat nebo vylouãit.

b) Pacienty se systémovou mastocytózou vy‰etfiujeme
minimálnû jednou za ‰est mûsícÛ.

Pfiíznaky, které budí podezfiení na systémovou mas-
tocytózu:
• zarudnutí ( flush)
• bezvûdomí, mdloba
• tachykardie
• kfieãe a bolesti bfiicha
• prÛjmy (chronické, nahodilé)
• pálení Ïáhy
• neÏádoucí reakce po kyselinû acetylsalicylové, nestero-

idních antiflogisticích, kodeinu, opiátech
• reakce na narkózu
• reakce na intravenóznû podanou kontrastní látku
• reakce na vãelí a vosí píchnutí
• anafylaktická reakce
• bolest kostí
• celkové pfiíznaky: úbytek na váze horeãnaté

nevolnost stavy
úporné bolesti únava
hlavy deprese

Nezbytnou souãástí péãe je pediatrické vy‰etfiení pa-
cienta.

Pfiíznaky, které budí podezfiení na SM, aniÏ by paci-
ent mûl koÏní formu mastocytózy (CM) :
• nevysvûtlitelné bolesti bfiicha a prÛjmy
• nevysvûtlitelné bolesti kostí
• nejasn˘ flush, svûdûní
• anafylaktick˘ ‰ok
• hepatosplenomegalie, zvût‰ené uzliny
• kombinace uveden˘ch pfiíznakÛ bez jasné etiologie

Doporuãená vy‰etfiení pfii podezfiení na SM:
• hladina tryptázy v séru >20 g/l
• biopsie kÛÏe
• ultrazvuk bfiicha
• krevní obraz a diferenciál ( napfi.trombocytopenie, leu-

kocytóza)
• punkce kostní dfienû (je indikovaná v pfiípadû hepato-

splenomegalie, pfii atypickém krevním obrazu, lymfade-
nopatii)

Vy‰etfiení vzorku tkánû:
• morfologie a poãet MsC
• pozitivní CD2 a CD25 v MsC
• prÛkaz tryptázy v MsC
• prÛkaz mutace proto-onkogenu c-kit genu (codon 816)
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TERAPIE

a) Preventivní opatfiení jsou souãástí terapie
u pacientÛ s rozsáhlou koÏní MC a systémovou MC.
Doporuãuje se:
• vylouãit jiÏ známé alergeny a provokující faktory
• vylouãit alkohol, kyselinu acetylsalicylovou, nesteroid-

ní antiflogistika (NSAF), kodein, opiáty, polymyxin B,
kontrastní látky

• nosit s sebou Epinefrin, umût ho pouÏít
• uÏívat H1 a H2 blokátory v maximální dávce
• event. podat kyselinu acetylsalicylovou nebo NSAF.

Oba preparáty se podávají ve v˘jimeãn˘ch pfiípadech
ve velmi nízké dávce a postupnû se dávky zvy‰ují za
pfiísné kontroly hladiny v séru

• pfii pobytu v cizinû mít lékafisk˘ nález v angliãtinû
• nedoporuãuje se hyposenzibilizace v pfiípadû alergie na

vosí a vãelí píchnutí

Doporuãená preventivní opatfiení pfied plánovanou
celkovou narkózou u pacientÛ s rozsáhlou koÏní MC
a systémovou MC:

• intradermální koÏní test (prick test) s anestetikem.
Neaplikovat Thiopental. V âR dût‰tí anesteziologové
doporuãují pozvolnou aplikaci Propofolu pfii úvodu do
celkové anestézie. Jako myorelaxans se uÏívá vecuroni-
um, ne atracurium.

• sníÏit úzkost pacienta podáním Diazepamu
• sníÏit poãet lékÛ na minimum
• podat antihistaminikum se sedativním úãinkem

Doporuãená opatfiení v den operace:
• prednisolon i.v. bolus 2 mg/ kg a pokraãovat v prÛbûhu

v˘konu infuzí prednisolonu 1 mg/kg
• Dithiaden 1 mg/ 20 kg váhy p.o.

Doporuãená opatfiení pfii chirurgickém v˘konu:
• isofluran nebo jiné ovûfiené anestetikum (Forane, Iso-

fluran Nicholas Piramal, Isofluran Rhodia)
• mít nachystan˘ adrenalin

Pooperaãní prÛbûh:
• paracetamol/acetaminofen

Doporuãen˘ postup u dûtí s rozsáhlou koÏní MC
a systémovou MC, ktefií mají absolvovat RTG vy‰etfiení
s kontrastní látkou je shrnut v tab. 6.

V tab. 7 je shrnut postup doporuãen˘ v pfiípadû anafy-
laktické reakce u pacientÛ s MC.

Tab. 6. Doporuãen˘ postup pfied RTG vy‰etfiením

Schéma 1. Standartní postup pfied RTG vy‰etfiením kontrast-
ní látkou
(Heide, R.,Beishuizen, A. et al: Mastocytoses in Children : A
Protocol For Management. Pediatric Dermatology 2008;25,
N4, 493-500.)
– 13 hodin pfied vy‰etfiením

Prednisolon 0,5 mg/ kg p.o.
Cetirizine 10 mg p.o., Ranitidine 150 mg p.o.

– 7 hod
Prednisolon 0,5 mg/ kg

– 3 hod
Prednisolon 0,5 mg/ kg p.o.
Cetirizine 10 mg p.o., Ranitidine 150 mg p.o.

– 0 hod – aplikace kontrastní látky
Cetirizine u dûtí 1–5 let : 2,5 mg p.o.

u dûtí nad 6 let: 10 mg p.o.
– Ranitidine 2 mg/ kg p.o.
Schéma 2. Postup pfied RTG vy‰etfiením kontrastní látkou
u pacientÛ s event. poruchou stfievního vstfiebávání
– 13 hodin pfied vy‰etfiením

Prednisolon 0,5 mg/ kg p.o.
Dithiaden 0,5 mg/ 20 kg váhy p.o., Ranitidine 150 mg p.o.

– 7 hod
Prednisolon 0,5 mg/ kg p.o.

– 1 hod
Prednisolon 0,5 mg/ kg i.v. nebo Dithiaden 0,5 mg/20 kg
váhy pozvolna i.v.
Ranitidine 50 mg i.v.

– 0 hod – aplikace kontrastní látky
Dithiaden 1 mg/ 20 kg váhy i.v.
Ranitidine 4 mg/ kg p.o. nebo 1 mg / kg i.v.

Tab. 7. Terapie anafylaktické reakce u dûtí s MC
(Heide R.,Beishuizen A. et al: Mastocytoses in Children : A Pro-
tocol For Management. Pediatric Dermatology 2008;25, N4, 493-
500.)

• odstranit pfiíãinu (napfi. pfieru‰it infúzi s látkou, která vyvo-
lala anafylaktick˘ ‰ok)

• Dithiaden 1 mg/ 20 kg váhy i.v.
• (Clemastine/ Tavegyl 0,05 mg/ kg i.v.)
• Adrenalin (1: 1000) 0,01 mg/kg i.m. nebo 0,1 ml v 10 ml

NaCl 0,9% pozvolna i.v. , sledovat srdeãní frekvenci
• prednisolon 1 mg/kg i.m. nebo i.v.
• sledovat pacienta minimálnû 8–10 hodin
Doporuãen˘ postup pfii léãbû anafylaktické reakce u dûtí
Vypracovala âeská spoleãnost pro alergologii a klinickou
imunologii âLS JEP (2001)
• kanylace periferní Ïíly
• Adrenalin (1: 1000) 0,01 mg/kg i.m. do maximálnû v˘‰e

0,3–0,5 ml. Pokud pacient neodpovídá na nûkolik podání,
je vhodné podat nafiedûn˘ Adrenalin 0,1 ml v 10 ml NaCl
0,9% pozvolna i.v. U pacienta musí b˘t monitorovány kar-
diovaskulární funkce!

• nesedativní antihistaminikum Claritine p.o.,
event. Dithiaden 1 mg /20 kg váhy i.v.

• Hydrokortison 50–200–500 mg i.v.
nebo Dexona 0,6–1 mg/ kg i.v,
methylprednisolon aÏ 10 mg/kg váhy i.v.

• sledovat pacienta minimálnû 8–10 hodin
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b) Terapie koÏní formy MC (12)
• pfieváÏnû léãba není zapotfiebí. âasto jde spí‰e

o kosmetickou poruchu
• lokální terapie je vhodná od 2 let vûku dítûte (11)

a) pfii rozsahu postiÏení CM do 10% koÏního povrchu se
doporuãuje lokální kortikosteroid v okluzi
b) je-li postiÏeno více neÏ 10 % koÏního povrchu pou-
Ïívá se steroid v okluzi postupnû na 1/3 celkové plochy
3–6 t˘dnÛ

• pokud CM se projevuje svûdûním, zarudnutím
a edémem kÛÏe, doporuãuje se:
a) vyhnout se jídlÛm, které projevy vyvolávají
b) zahájit celkovou léãbu: kombinaci H1 a H2 blokáto-
ry (antihistaminika, kys. kromoglykanová, Ranitidin)

c) Terapie systémové MC v dûtském vûku
Systémová mastocytóza je u dûtí vzácná, nevyskytují

se agresivní formy SM. Terapie je u dûtí pfieváÏnû symp-
tomatická. Doporuãují se:
• blokátory H1 receptorÛ: antihistaminika, ketotifen

(Zaditen, kys. cromoglykanová) Nalcrom
• blokátory H2 receptorÛ: Ranitidin
• adekvátní pfiíjem vitaminu D, kalcia
• Epi-Pen (epinefrin)

DIFERENCIÁLNÍ DIAGNOSTIKA

Klinick˘ obraz koÏních forem MC b˘vá pestr˘.
U novorozencÛ a kojencÛ koÏní mastocytózy bychom
mohli zamûnit s xantomy, juvenilní xantogranulomem,
kongenitálními névy, ploch˘mi bradavicemi, histiocytó-
zou, event. u novorozencÛ s SSS syndromem, leukemick˘-
mi infiltráty, erythema exudativum multiforme, impeti-
gem, herpes simplex nebo incontinentia pigmenti
Sulzberger Bloch, epidermolysis bullosa. Dlouhodobû
neléãen˘ svrab s nodulárními projevy na kÛÏi pfiichází také
v úvahu. U vût‰ích dûtí musíme MC odli‰it zejména od
puch˘finat˘ch onemocnûní autoimunitní etiologie (napfi.
chronické bulózní dermatitidy).

DISKUSE

Mastocytózy se pfieváÏnû vyskytují u dûtí a to stejnû
u obou pohlaví. PrÛbûh MC závisí na typu a také na vûku,
kdy se onemocnûní objeví. Klinick˘ obraz MC je pestr˘.
V 55 % MC se projeví do druhého roku vûku dítûte, 10 %
MC vznikne mezi druh˘m aÏ patnáct˘m rokem. Kongeni-
tální mastocytóza typu solitárního mastocytomu je také
moÏná (15). U dûtí se hlavnû setkáváme s koÏní formou
MC. Mastocytom a urticaria pigmentosa mají dobrou pro-
gnózu, pfieváÏnû spontánnû odezní bûhem nûkolika let
nebo do puberty. Celkové pfiíznaky jsou popisovány jen
u 10 % pacientÛ s UP, a to u pfiípadÛ, kdy koÏní projevy se

objevily po 15. roku vûku dítûte. Difúzní koÏní mastocy-
tóza u dûtí mlad‰ích 5 let má také dobrou prognózu. Fami-
liární pfiípady MC jsou vzácné. Diagnostika koÏních forem
MC je pfieváÏnû jednoduchá, pokud lékafi má v hodnocení
koÏních projevÛ urãitou zku‰enost. V nejasn˘ch pfiípadech
u pacientÛ, kde DariérÛv znak je negativní, je histologic-
ké vy‰etfiení nezbytné. V pfiípadû celkov˘ch pfiíznakÛ
musíme myslet i na systémovou MC, pak je vhodné paci-
enta celkovû pfie‰etfiit. Sledování pacientÛ s MC 1–2 krát /
rok podle závaÏnosti projevÛ je nezbytné. Tryptázu v séru
vût‰ina laboratofií nestanovuje. Protokol vy‰etfiovacího
postupu by mûl ulehãit práci lékafiÛm pfii podezfiení na
mastocytózu.
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1. Mastocytózy (MC) vznikají abnormálním zmnoÏe-
ním mastocytÛ:
a) v kÛÏi
b) v orgánech kromû kÛÏe
c) v kÛÏi a v dal‰ích orgánech
d) v organismu

2. KoÏní formy mastocytóz pfievaÏují:
a) u dospûl˘ch
b) u dûtí
c) u kojencÛ a batolat
d) vyskytují se stejnû u dûtí a dospûl˘ch

3. Urticaria pigmentosa má pfieváÏnû dobrou prognó-
zu u:
a) dûtí i dospívajících
b) dospûl˘ch
c) dospívajících
d) dûtí do puberty

4. DariérÛv znak b˘vá pozitivní:
a) u v‰ech mastocytóz
b) jen u solitárního mastocytomu a urticaria pigmentó-
sa
c) jen u systémové mastocytózy
d) u koÏních mastocytóz, zfiídka u teleangiectasia macu-
laris perstans

5. Urticaria pigmentosa:
a) je nejãastûj‰í forma koÏní mastocytózy u dûtí
b) vykytuje se u dûtí zfiídka
c) vyskytuje se hlavnû u dospûl˘ch
d) vyskytuje se u dûtí, ale i v dospûlosti

6. KoÏní biopsie k ovûfiení diagnózy:
a) se provádí vÏdy

b) jen pfii nejasném klinickém obrazu
c) pfii podezfiení na systémovou mastocytózu
d) není indikovaná

7. Klinické projevy (kolaps, bolesti bfiicha, zvracení,
prÛjem, flush, bolesti hlavy, bolesti kostí) mohou
b˘t:
a) pouze u systémové MC
b) pouze u koÏní MC
c) u nádorov˘ch onemocnûní kÛÏe
d) u koÏní i systémové MC

8. Terapie u koÏní mastocytózy:
a) je vÏdy nutná
b) pfieváÏnû není zapotfiebí, dodrÏují se preventivní
opatfiení
c) vÏdy se aplikují lokální kortikosteroidy kontinuálnû
d) vhodné jsou blokátory H1 a H2 receptorÛ

9. Pravidelné kontroly pacientÛ s koÏní formou mas-
tocytózy:
a) nejsou zapotfiebí
b) 3 / rok
c) 1/ rok a kaÏdého pÛl roku telefonická informace
o stavu pacienta
d) kaÏdé 2 roky

10. DodrÏovat pravidla a ostraÏitost u celkové narkózy
a pfii RTG vy‰etfiení s kontrastní látkou u pacientÛ
s MC:
a) je zapotfiebí
b) jen v urãit˘ch pfiípadech
c) nikdy
d) v˘kony jsou zakázané

DO·KOLOVÁNÍ LÉKA¤Ò – KONTROLNÍ TEST

MASTOCYTÓZY U DùTÍ

Test zahrnuje i více správn˘ch odpovûdí

Pozn. Správn˘m zodpovûzením otázek kontrolního testu získáte 6 kreditÛ kontinuálního vzdûlávání lékafiÛ âLK,
které budou zasílány redakcí jedenkrát roãnû po uzavfiení roãníku ãasopisu. Správné odpovûdi na otázky kon-
trolního testu budou uvefiejnûny v pfií‰tím ãísle ãasopisu. Ti z vás, ktefií chtûjí b˘t zafiazeni do slosování o ceny 85.
roãníku ãasopisu roku 2010, nechÈ za‰lou správné odpovûdi na kontrolní test na adresu redakce (Dermatovene-
rologická klinika 1. LF UK a VFN, U nemocnice 2, 128 00 Praha 2) vÏdy nejpozdûji do jednoho mûsíce od vydá-
ní daného ãísla.

Odpovûdi na otázky kontrolního testu k ãlánku publikovaném v ã. 2/2010:
Cetkovská P.: KoÏní reakce na moderní látky
Správné odpovûdi: 1c, 2b, 3d, 4a, 5b, 6d, 7a, 8c, 9b, 10c
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