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Souhrn

Mastocytozy u déti

Typickym znakem pro mastocytozy (MC) je zmnoZeni mastocytti v kiizi a/nebo v dalSich organech
a tkanich. U déti prevazuji kozni formy MC, projevy vétsinou ustupuji i bez lécby. Systémova mastocyto-
za je u déti vzacna. Probirana je WHO Klasifikace mastocytéz a jeji varianty, protokol vySetirovaciho
postupu, ktery pomaha stanovit diagnézu, zvolit vhodnou 1é¢bu i interval sledovani u déti s mastocytézou.
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diferencialni 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

UvoD

Mastocytozy (MC) tvoii heterogenni skupinu onemoc-
néni, vyznacujici se abnormalnim zmnoZenim mastocyti
(MsC) v ktzi nebo i jinych orgénech. Klinicky obraz MC
je pestry (4, 21, 24). VétSina typtt MC je vzacna. U déti se
pfevazné vyskytuji kozni formy MC, které nevyZaduji
terapii, spontdnné mizi, na rozdil od dospélych, kde nao-
pak pievazuji formy systémové (3, 4, 8, 19, 21). Onemoc-
néni se vyskytuje stejn€ u obou pohlavi. Familidrni pfipa-
dy MC jsou vzacné. Pribéh MC zdvisi na typu a také na
véku, kdy se onemocnéni objevi (3, 8, 19). V 55 % MC se
projevi do druhého roku véku ditéte, 10 % MC vznikne
mezi druhym aZ patnictym rokem. Kongenitilni mastocy-
téza typu solitdirniho mastocytomu tvofi Ctvrtinu piipadd
z celkového poctu MC u déti (14).

ETIOPATOGENEZE

Mastocyty (MsC, Zirné buiiky) vznikaji z pluripotentni,
progenitorové buiiky v kostni dfeni. Proto vykazuji ¢as-

te¢né imunohistochemickou pozitivitu s CD34. V embryo-
ndlnim a fetalnim obdobi MsC postupné osidluji organy
a tkang, kde zfejmé pod vlivem orgdnovych stimult (7, 26)
ziskavaji svilj konec¢ny fenotyp. Jejich riist a diferenciace
jsou ovlivilovany i cytokiny (2, 8). Vyrazem konecné feno-
typické podoby MsC jsou pak urcité kvantitativni
a kvalitativni odliSnosti ve vybavé a obsahu granuli, zvl.
v mnozstvi a zastoupeni glykozaminglykant (proteogly-
kanu), které podmiiiuji jejich metachromatické barveni.
Zirné buiiky vaziva a dermis obsahuji hlavné heparansul-
fat (heparin), kdeZto slizni¢ni MsC hlavné chondroitinsul-
fat. Kozni MsC obsahuji neutrdlni protézy chymazu
a tryptdzu, jiné MsC obsahuji jen tryptazu. KoZni MsC
uvolnuji své mediatory optimalné pii 30 °C, kdeZto tka-
flové a slizni¢ni pfi 37 °C (7). MsC maji na svém povrchu
vazebnd mista pro Fc ¢ast molekuly IgE. Kozni MsC se
lisSi od dalSich tkédnovych a slizni¢nich MsC
i ultrastrukturdlng (5). Stimulace MsC vede k jejich degra-
nulaci a uvolnéni enzymt, histaminu a nékterych dalSich
mediatort a vede k lokalni nebo i celkové reakci, ktera
miZe byt a7 anafylaktického typu.

Mediatory MsC se déli do 3 skupin (tab. 1) (17). Medi-
atory jsou z MsC uvoliloviny celou fadou podnéti (viz
tab. 2) (7).
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Tab. 1. Mediatory mastocyta (MsC) (17)

JIZ VYTVORENE MEDIATORY

1. Medidtory sekrecnich granuli

* histamin

» proteoglykany: heparin, chondroitinsulfat

* neutrdlni (serinové) protézy: tryptiza, chymaza,
katepsin G, karboxypeptiddza

» kyselé hydroxylazy: 3-hexosamidaza,
B-glukuronidédza,arylsulfataza,
N-acetyl-B-glukosaminiddza

OSTATNI MEDIATORY

2. Lipidové medidtory

* leukotrieny( B4,C4,D)

 faktor aktivujici desticky (PAF)

e prostaglandiny (D2)

3. Cytokiny (chemokiny)

* tumor nekrotizujici faktor (TNF-at)
Je pfitomen nebo syntezovan.

» chemotakticky faktor pro eozinofily a leukocyty

» interleukin4,5,6 a8

Tab. 2. Spoustéci mechanismy, které vedou k degranulaci
mastocyti (MsC)

* imunitné podminéni podnéty ( IgE)

» anafylatoxiny vznikajici v rdmci aktivace komplementu
(C3A C4A C5A)

o fyzikdlni podnéty (teplo, chlad, slunéni, tfeni, fyzicka
namaha)

* bakteridlni toxiny

e hadi jed

* biologické polypeptiddzy (uvoliiujici se z meduizy, raka,
humra)

» 1éky obsahujici: kys. acetylsalicylovou, alkohol, narkotika
—kodein, morfin, polymyxin B, amfotericin B, D-tuboku-
rarin, jodové kontrastni 14tky, skopolamin, reserpin, poly-
mery (dextran)

V posledni dobé& pfibylo nékolik novych poznatkd, kte-
ré prispély k ¢aste¢nému objasnéni etiopatogeneze one-
poznany rustovy faktor MsC. Regulace a proliferace mas-
tocytl je zavisla na SCF. Receptor SCF je KIT transmem-
branovy protein s vnitini tyrozin-kindzovou aktivitou.
U dospélych pacientd s MC a u malého poctu détskych
pacientti je prikaznd mutace c-kit protoonkogenu. Riizné
c-kit mutace se pak podileji na obtizné korelaci mezi geno-
typem a fenotypem onemocnéni (28). U déti vSak prevazu-
ji pfipady MC bez priikazné mutace c-kit receptoru (9).

SCF vede k zvySené proliferaci mastocytli a melano-
cytl, a tim SFC zvySuje i produkci melaninu v me-
lanocytech. Takto se vysvétluje pigmentace 1ézi.
V patogenezi MC se uplatiiuji jesté dalsi sloZky, napf. neu-
rondlni rGstovy faktor (NGF) a interleukin 3. ZvySena hla-
dina II-6 koreluje se zdvaznosti onemocnéni. U mastocytdz
se predpokladd porucha apoptézy mastocytl, a to na zakla-
dé up regulace proteinu BCL-2, ktery apoptézu MsC brz-
di (2, 15, 16).

KLASIFIKACE

Klasifikace MC se v prubéhu let vyviji. Déleni zohled-
fluje prognézu onemocnéni nebo postiZeni organil, nejcas-
t&ji vSak klinické projevy onemocnéni (5).

WHO Kklasifikace z roku 2008 (11, 27) déli MC do ti{
skupin: koZni mastocyt6zu (CM), systémovou mastocyto-
zu (SM) a velmi vzacny, u déti zatim nepopsany lokalizo-
vany extrakutdnni mastocytarni novotvar (13). Holandsti
autofi MC u déti déli do péti skupin podle zavaZnosti pii-
znakll a rozsahu projevl. Vytvofili v roce 2008 modifiko-
vanou klasifikaci mastocytdz, kterou u déti preferuji (tab.
3) (11).

V détském véku se setkdvame zejména s koZnimi for-
mami MC. Kozni formy MC byly piehledné zpracovany
Valentem (22, 23) a Hartmannem (9, 10) (tab. 4).

Systémova MC je u déti vzacnd. V tab. 5 jsou uvedena
kritéria k jejimu stanoveni (11). Pfitomnost jednoho hlav-
niho a jednoho vedlejstho kritéria, nebo pfitomnost tif ved-
lejSich kritérii, spliiuji podminky SM.

KLINICKE PROJEVY MC

Klinické projevy koZni mastocytozy u déti

Mastocytom je béZna forma koZni mastocytdzy zejmé-
na v prvnich dvou letech Zivota ditéte. Mastocytom muiZe
byt jeden nebo jich je vice. PfevaZzné jsou na krku, rame-
nou a trupu, nikdy nebyly popséany v dlanich a na plos-
kéach. Jde o Cervené, zluté, namodralé nebo bézovohnédé
morfy priméru nékolika milimetrd aZ centimetri. Povrch
mastocytomu muze byt zvrasnény, je pfirovnavan ke kiie
pomerance (obr. 1). Dariériiv znak byva pozitivni, podraz-
dénim na povrchu mohou vzniknout puchyfe. Mastocytom
je benigni, prevazné do dvou, tfi let, nejpozd€ji do puber-
ty loZiska vymizi.

Urticaria pigmentosa (UP) je nej¢astéjSi forma MC.
Jde o mnohocetné hnédocervené, nazloutlé makuly nebo

PSS

Obr. 1. Povrch mastocytomu lze prirovnat ke kiie pome-
rance.
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Tab. 3. Klasifikace mastocytéz

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

Skupina Diagnostika Typicky nalez
Kozni MC SM kritéria * 0
koZzni 1éze +
kostni dfeti (u vétSiny neni indikovana) 0
krevni obraz normalni
tryptdza v séru <20 g/l
Indolentni systémova MC SM kritéria* spliiuje
koZni 1éze prevazné pritomny
kostni dfent > 30% infiltrace MsC
krevni obraz normdlni nebo nepatrné zmény
tryptiza v séru > 20 ng/l

jatra, slezina, mizni uzliny

v nékterych piipadech zvétSené

Systémova MC s hematologickym
onemocnénim
nevyvolanym proliferaci MsC

SM kritéria*

+

kostni dien a krevni obraz

kromé mnohocetnych MsC
infiltratt MDS, MPD, AML, NHL

(AHNMD)** (WHO/FAB kritéria)
Agresivni systémova MC SM kritéria* +

koZni 1éze Casto chybi

kostni dfeni > 30% infiltrace MsC

krevni obraz VHb, VTro

jatra, slezina, mizni uzliny zvétSené

funkce orgdnii*** narusend

IMastocelularni leukémie SM kritéria* +
koZni 1éze 0

kostni dfen

histol. vySetreni: dif. infiltrace MSC
cystomorfol. vys.: >20% MSC

krevni obraz

=>10% MsC

aleukemické forma

< 10% MsC

funkce orgdnii***

narusena

*SM Kritéria: diagnosticka kritéria systémové mastocytdzy (viz tab. 4)
** AHNMD: SM asociovana s klondlnim hematologickym onemocnénim nemastocelularni linie

*++Porucha funkce organu: hepatomegalie s poruchou funkce jater, event. ascites, portdlni hypertenze, ibytek na vaze, postiZzeni
skeletu s patologickymi frakturami kosti, splenomegalie, malabsorpce
MDS: myelodysplasticky syndrom; MPS: myeloproliferativni syndrom; AML: akutni myeloidni leukémie; NHL: nonhodgkinsky

lymfom;

SM: systémova mastocytéza; WHO/FAB: World Health organisation / French- American- British classification scheme

Tab. 4. Klasifikace koznich mastocytéz podle zavaznosti klinickych projeva

Klasifikace navrzena Valentem (22) a Hartmanem (10)

Typ Prevalence | Vék Remise SM Poznamka
Difazni CM velmi ziidka | kojenci mezi 3-5 0 Casto krvaceni, puchyie
rokem i zdvazné general.projevy

Nodulézni forma (1-nékolik) Castd pred 3. prevazné do | 0

rokem puberty
Makulopapul6zni forma nejcast&jsi

forma

a) velké papule kojenec 50 % do urticaria pigmentosa

1-2. més. puberty
b) stfedné velké makulopapule, déti a dospéli| vyjimecné nékdy urticaria pigmentosa
drobny makularni vysev u dospélych
Teleangiektaticka kozni MC velmi ziidka | zfidka u déti Castd (u déti i dospélych)
Teleangiectasia macularis perstans WHO (2001) neuznava.

CM: koZni mastocytdza, SM: systémovd mastocytdza
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Tab. 5. Diagnosticka kritéria systémové mastocytézy

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

Hlavni kritérium

punkce kostni dfené — mnohocetné infiltraity MsC ( >15) nebo priikaz MsC v jinych orgdnech.

Pomocna Kritéria

Tryptaza v séru je > 20 pg/l.

> 25% MsC vietenovitého tvaru zachyceny v punkci kostni difené nebo v dalSich organech nebo
> 25% atypickych MsC v punkci kostni diené.

Prukaz c-kit mutace kodonu 816 z kostni dfené, jinych organt nebo z krevniho vzorku.

CD 117 ( c-kit receptor) pozitivni buriky, které jsou taky pozitivni na CD 2 nebo CD 25.

MsC — mastocyty

Obr. 2. Urticaria pigmentosa — nahnédlé papulky praméru
3-4 mm, pozitivni Dariérav znak.

Obr. 3 a 4. Dvacetileta divka s drobnomakul6znim vysevem
UP po celém téle.

papuly velikosti nékolika milimetrit az centimetrt, dise-
minované kdekoliv po téle, a to v rizném poctu. Vyjimec-
né jsou projevy i na sliznicich. Podrazdénim se loZiska
méni aZ v pomfy, vezikuly. Dariériv znak byva pozitivni
(obr. 2). Nejcastéji se UP projevi u kojencii v prvnich dvou
mésicich véku. Pak vice neZz u 50 % pacientll projevy
vymizi do puberty. UP u dospélych pacientl a adolescentil
ma morfy drobné, makulopapulézniho vzhledu, pravdépo-
dobnost systémové mastocytozy je vysoka (obr. 3, 4).

Diftzni kozni MC je u déti vzicna, ale svym pribé-
i novorozenct, pak je progndza pifizniva, ptiznaky ustou-
pi do 3-5 let. KoZni projevy jsou velmi pestré od maku-
16zniho vysevu pies papuldzni. NaZloutlé papulky mohou
pfipominat i pseudoxanthoma elasticum. Celkové ptizna-
ky jsou dosti bouflivé, doprovazené septickymi komplika-
cemi, krviacenim z traviciho traktu, koagulopatii, du§nos-
ti, astmatickymi zachvaty, prijmem, hypotenzi.
Kombinace diftzni koZni MC se systémovou mastocyto-
zou zatim u déti nebyla popsana.

Obr. 5. Difizni kozni mastocytoza.

Teleangiectasia macularis eruptiva perstans
(TMEP) je u déti vzdcna. Jde o diseminované makuly
s teleangiektidziemi a zarudlou spodinou. BéZovohnédé
hyperpigmentované papuly jsou stejné jako u UP. Dariérav
znak byva negativni. Histologické vySetieni vzorku kiize

132



je vhodné. Kombinace TMEP se systémové mastocytézou
je Casta.

Klinické projevy systémové MC u déti

Systémova MC je v détském véku vzacna. Systémova
MSC se velmi €asto projevi zaZivacimi potizemi (bolesti
bficha, nevolnosti, zvracenim, priijjmem, gastritidou, Zalu-
de¢nim vifedem, krvacenim do GIT). Na RTG kosti je
popisovano zastinéni nebo projasnéni kosti, postiZeny
mohou byt i dalsi organy (plice, ledviny, lymfatické uzli-
ny, myokard, perikard, jatra, slezina, kostni dien).

HISTOLOGICKY OBRAZ

Histologicky obraz klinickych variant koZnich MC je
podobny, rozdily zavisi na mife a stupni infiltrace MsC,
s vyjimkou teleangiectasia macularis perstans (TMEP) (18).

V oblastech makul a papuli jsou MsC obvykle soustie-
dény do pars papilaris (obr. 6, 7). Buiiky jsou kulaté nebo
vietenité, s objemnou eozinofilni cytoplazmou. Obvykle
je patrnd pfimés eozinofild. Jestlize tfeme loZisko pred

Obr. 6. Kozni mastocytom, prehled: husté nakupené masto-
cyty v hornim koriu HE, obj. 10x.

Obr. 7. Detail mastocytd nakupenych v hornim koriu.
Cytoplazmaticka granula se silné pribarvuji kresylvioleti
(obj. 60x, imerze).

excizi, dojde k vyraznému edému papilarniho koria a pak
mohou byt pfitomny drobné i vétSi subepidermalni puchy-
fe. Tento obraz je ¢asto u solitirnich MC. Nevyrazny histo-
logicky obraz je zejména u TMEP (obr. 8, 9), kde MsC
jsou zmnoZeny kolem dilatovanych povrchovych kapilar
horniho koria. Tyto zmény mohou byt v pfehlednych bar-
venich mylné€ interpretovany jako nespecifické. ZaleZi na
specidlnich barvenich, kterd prokdZou metachromatické
granule. U vétSich noduldrnich 1ézi urticaria pigmentdza
(UP) u déti i dospélych a u solitirnich MC nakupeni mas-
tocytl je podobné jako u naddorovych afekci. Mastocyty
vyplituji celé korium a mohou se §ifit az do podkozniho
tuku. Hyperpigmentaci bazdlnich buné¢k nad morfami vidi-
me zejména u starSich makulopapuléznich 1ézi UP. U MC,
které se objevi v dospélosti je Casto pfitomna jesté pfimés
lymfocytl a histiocytl. Mastocyty se daji prokdzat
i ultrastrukturalné.

Je ucelné, aby klinik znal urcitd pravidla, kterd mu
pomohou potvrdit koZzni MC nebo vyslovit podezieni na
vzécnou v détském veéku systémovou MC.

Obr. 8. Teleangiectasia macularis eruptiva perstans. V bar-
veni HE nenapadné nediagnostické infiltraty (obj. 10x).

Obr. 9. Teleangiectasia macularis eruptiva perstans. V bar-
veni kresylvioleti je patrné hrani¢ni zmnozeni vietenitych
zirnych bunék. OdliSeni od normalniho stavu vyzaduje ¢as-
to korelaci s klinickym obrazem nebo i kontrolni excizi
z nepostizené kiize (obj. 60x, imerze).
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PROTOKOL DOPORUCENYCH
VYSETRENI (11)

Anamnéza
Pti podezieni na MC je vhodné se v anamnéze zaméfit

na:

e pribéh onemocnéni (loZisek piibyva nebo naopak loZis-
ka ustupuji)

 faktory provokujici uvolnéni mediatort

e priznaky, které se zhor$uji, zmiriiuji nebo jsou nemén-
né

e sveédeéni (zachvatovité, obCasné, trvalé)

 reakci na horko

e fyzickou nimahu

 reakci na sprchovani

o stres

e provokaci uréitymi potravinami

Postup pri vySetieni kiize

e projevy na kiiZi podrobné zkoumame a popiSeme

e Dariériv znak je pozitivni, negativni

¢ rozsah koZniho postiZeni 1ze posoudit podle SCORMA
indexu, ktery doporucuji holandsti autofti (11). SCOR-
MA index hodnoti rozsah postiZeni, intenzitu projevi
(pigmentace, puchyfe, pozitivni Dariériv znak)
a celkové piiznaky u pacienta (svédéni, flush, prijem,
bolestivost kosti, provokujici faktory). Hodnoceni
miZeme pfirovnat ke kritériim, kterd se uZivaji
u atopické dermatitidy (podle Rajky a Langelanda).
Autofi doporucuji SCORMA index uZivat i u dospélych
pacienti. MiiZe nahradit vySetieni tryptazy v séru, kte-
rd je vétSiné laboratofi nedostupnd. I pres fadu svych
kladi SCORMA index se v praxi pfili§ nepouZiva.

Diagnostika MC
K potvrzeni diagnézy nebo pfi nejasném klinickém
obrazu se provadi:
e koZni biopsie z loZiska
event. koZni biopsie ze zdravé klize, pokud je podezie-
ni na DCM (diseminovanou kozni MC). Interpretace
kozni biopsie je velmi dileZita:
- histologicky ndlez a pocet MsC potvrdi klinickou
diagnézu
- histologicky nélez nespliuje kritéria MC
* punkce kostni drené je indikovana u détskych pacientl
s podezfenim na SM nebo
hematologické onemocnéni.

Sledovani pacienti je nutné u kozni i systémové
mastocytozy

a) Pacienti s kozni mastocytézou jsou sledovéni
u dermatologa jednou za rok, telefonickd informace
o stavu pacienta se provadi co pul roku. Projevy jako

kolaps, priijem s tpornymi bolestmi bficha, bolesti, péle-
ni na hrudniku, bolesti kosti, hlavy, flush jsou zplisobeny
uvolnénim r@znych medidtordt z MsC. Tyto pfiznaky
mohou byt u kozni formy, ale i u SM, kterou musime pro-
kazat nebo vyloucit.

b) Pacienty se systémovou mastocytézou vysetiujeme
minimdlné jednou za Sest mésici.

Priznaky, které budi podezieni na systémovou mas-

tocytozu:

e zarudnuti ( flush)

¢ bezvédomi, mdloba

* tachykardie

» kiece a bolesti bficha

e prijmy (chronické, nahodilé)

* péleni Zdhy

* neZadouci reakce po kyseliné acetylsalicylové, nestero-
idnich antiflogisticich, kodeinu, opidtech

* reakce na narkézu

» reakce na intravendzné podanou kontrastni latku

» reakce na vceli a vosi pichnuti

 anafylakticka reakce

* bolest kosti

e celkové pfiznaky:  ubytek na vize hore¢naté
nevolnost stavy
uporné bolesti  Unava
hlavy deprese

Nezbytnou soucasti pée je pediatrické vySetieni pa-
cienta.

Priznaky, které budi podezieni na SM, aniZ by paci-
ent mél kozni formu mastocytozy (CM) :
* nevysvétlitelné bolesti bficha a prijmy
* nevysvétlitelné bolesti kosti
* nejasny flush, svédéni
» anafylakticky Sok
* hepatosplenomegalie, zvétSené uzliny
* kombinace uvedenych pfiznakt bez jasné etiologie

Doporucena vysetieni pri podezieni na SM:

 hladina tryptazy v séru >20 g/l

* biopsie kiize

 ultrazvuk bficha

e krevni obraz a diferencidl ( napf.trombocytopenie, leu-
kocytdza)

* punkce kostni dfené (je indikovana v ptipadé hepato-
splenomegalie, pfi atypickém krevnim obrazu, lymfade-
nopatii)

VySetieni vzorku tkaneé:
* morfologie a pocet MsC
e pozitivni CD2 a CD25 v MsC
e prikaz tryptizy v MsC
» priikaz mutace proto-onkogenu c-kit genu (codon 816)
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TERAPIE

a) Preventivni opatfeni jsou soucasti terapie

u pacientll s rozsdhlou kozni MC a systémovou MC.
Doporucuje se:

vyloucit jiz zndmé alergeny a provokujici faktory
vyloucit alkohol, kyselinu acetylsalicylovou, nesteroid-
ni antiflogistika (NSAF), kodein, opiaty, polymyxin B,
kontrastni latky

nosit s sebou Epinefrin, umét ho pouZit

uzivat H1 a H2 blokétory v maximéalni davce

event. podat kyselinu acetylsalicylovou nebo NSAF.
Oba preparaty se poddvaji ve vyjimecnych ptipadech
ve velmi nizké davce a postupné se davky zvySuji za
pfisné kontroly hladiny v séru

pfi pobytu v ciziné mit lékai'sky nalez v angli¢tiné
nedoporucuje se hyposenzibilizace v pfipad¢ alergie na
vosi a vCeli pichnuti

Doporucena preventivni opatfeni pired planovanou

celkovou narkézou u pacientit s rozsdhlou koZni MC
a systémovou MC:

Tab. 6. Doporuceny postup pred RTG vySetienim

Schéma 1. Standartni postup pfed RTG vySetienim kontrast-
ni latkou
(Heide, R.,Beishuizen, A. et al: Mastocytoses in Children : A
Protocol For Management. Pediatric Dermatology 2008;25,
N4, 493-500.)
— 13 hodin pred vySetfenim

Prednisolon 0,5 mg/ kg p.o.

Cetirizine 10 mg p.o., Ranitidine 150 mg p.o.
- 7hod

Prednisolon 0,5 mg/ kg
— 3hod

Prednisolon 0,5 mg/ kg p.o.

Cetirizine 10 mg p.o., Ranitidine 150 mg p.o.
— 0 hod - aplikace kontrastni latky

Cetirizine u déti 1-5 let : 2,5 mg p.o.

u déti nad 6 let: 10 mg p.o.

— Ranitidine 2 mg/ kg p.o.
Schéma 2. Postup pied RTG vysetfenim kontrastni latkou
u pacientt s event. poruchou stfevniho vstfebavani
— 13 hodin pred vySetirenim

Prednisolon 0,5 mg/ kg p.o.

Dithiaden 0,5 mg/ 20 kg vahy p.o., Ranitidine 150 mg p.o.
— 7hod

Prednisolon 0,5 mg/ kg p.o.
— 1hod

Prednisolon 0,5 mg/ kg i.v. nebo Dithiaden 0,5 mg/20 kg

véhy pozvolna i.v.

Ranitidine 50 mg i.v.
— 0 hod - aplikace kontrastni latky

Dithiaden 1 mg/ 20 kg vahy i.v.

Ranitidine 4 mg/ kg p.o. nebo 1 mg / kg i.v.

* intradermdlni koZni test (prick test) s anestetikem.
Neaplikovat Thiopental. V CR d&tsti anesteziologové
doporucuji pozvolnou aplikaci Propofolu pfi tvodu do
celkové anestézie. Jako myorelaxans se uziva vecuroni-
um, ne atracurium.

 sniZit dzkost pacienta podanim Diazepamu

* sniZit poc¢et 1ék0i na minimum

e podat antihistaminikum se sedativnim u¢inkem

Doporucena opatieni v den operace:

e prednisolon i.v. bolus 2 mg/ kg a pokracovat v pribéhu
vykonu infuzi prednisolonu 1 mg/kg

* Dithiaden 1 mg/ 20 kg véahy p.o.

Doporucena opatieni pii chirurgickém vykonu:
 isofluran nebo jiné ovéfené anestetikum (Forane, Iso-
fluran Nicholas Piramal, Isofluran Rhodia)
e mit nachystany adrenalin

Pooperacni pribéh:
e paracetamol/acetaminofen

Doporuceny postup u déti s rozsahlou kozni MC
a systémovou MC, ktefi maji absolvovat RTG vySetieni
s kontrastni latkou je shrnut v tab. 6.

V tab. 7 je shrnut postup doporuceny v pfipadé¢ anafy-
laktické reakce u pacientii s MC.

Tab. 7. Terapie anafylaktické reakce u déti s MC

(Heide R.,Beishuizen A. et al: Mastocytoses in Children : A Pro-
tocol For Management. Pediatric Dermatology 2008;25, N4, 493-
500.)

® odstranit pfi¢inu (napf. prerusit infazi s latkou, kterd vyvo-
lala anafylakticky Sok)

¢ Dithiaden 1 mg/ 20 kg véhy 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 srde¢ni frekvenci

¢ prednisolon 1 mg/kg i.m. nebo i.v.

¢ sledovat pacienta minimédlné¢ 8—10 hodin

Doporuceny postup pri lé¢bé anafylaktické reakce u déti

Vypracovala Ceskd spole¢nost pro alergologii a klinickou

imunologii CLS JEP (2001)

¢ kanylace periferni Zily

¢ Adrenalin (1: 1000) 0,01 mg/kg i.m. do maximalné& vySe
0,3-0,5 ml. Pokud pacient neodpovidd na nékolik podéni,
je vhodné podat natedény Adrenalin 0,1 ml v 10 ml NaCl
0,9% pozvolnai.v. U pacienta musi byt monitorovany kar-
diovaskularni funkce!

¢ nesedativni antihistaminikum Claritine p.o.,
event. Dithiaden 1 mg /20 kg vahy i.v.

¢ Hydrokortison 50-200-500 mg i.v.
nebo Dexona 0,6-1 mg/ kg i.v,
methylprednisolon az 10 mg/kg véhy i.v.

¢ sledovat pacienta minimalné 8—10 hodin
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b) Terapie kozni formy MC (12)

e prevdzné 1éCba neni zapotiebi. Casto jde spise
o kosmetickou poruchu

 lokaln{ terapie je vhodna od 2 let véku ditéte (11)
a) pti rozsahu postizeni CM do 10% koZniho povrchu se
doporucuje lokdlni kortikosteroid v okluzi
b) je-1i postiZeno vice neZ 10 % koZniho povrchu pou-
7iva se steroid v okluzi postupné na 1/3 celkové plochy
3-6 tydnil

e pokud CM se projevuje svédénim,
a edémem ktze, doporucuje se:
a) vyhnout se jidlim, které projevy vyvolavaji
b) zahijit celkovou 1é¢bu: kombinaci H1 a H2 blokato-
ry (antihistaminika, kys. kromoglykanov4, Ranitidin)

zarudnutim

¢) Terapie systémové MC v détském véku
Systémova mastocytoza je u déti vzacnd, nevyskytuji

se agresivni formy SM. Terapie je u déti pfevazné symp-

tomatickd. Doporucuji se:

e blokatory HI1 receptor: antihistaminika, ketotifen
(Zaditen, kys. cromoglykanova) Nalcrom

* blokéatory H2 receptorti: Ranitidin

e adekvatni pfijem vitaminu D, kalcia

e Epi-Pen (epinefrin)

DIFERENCIALNI DIAGNOSTIKA

Klinicky obraz koznich forem MC byvéd pestry.
U novorozencl a kojencli koZni mastocytézy bychom
mohli zaménit s xantomy, juvenilni xantogranulomem,
kongenitalnimi névy, plochymi bradavicemi, histiocyto-
zou, event. u novorozenct s SSS syndromem, leukemicky-
mi infiltraty, erythema exudativum multiforme, impeti-
gem, herpes simplex nebo incontinentia pigmenti
Sulzberger Bloch, epidermolysis bullosa. Dlouhodobé
neléceny svrab s noduldrnimi projevy na kiZi pfichdzi také
v tvahu. U vétSich déti musime MC odliSit zejména od
puchyinatych onemocnéni autoimunitni etiologie (napf.
chronické bul6zni dermatitidy).

DISKUSE

Mastocytézy se prevazné vyskytuji u déti a to stejné
u obou pohlavi. Pribéh MC zavisi na typu a také na véku,
kdy se onemocnéni objevi. Klinicky obraz MC je pestry.
V 55 % MC se projevi do druhého roku véku ditéte, 10 %
MC vznikne mezi druhym aZ patnactym rokem. Kongeni-
talni mastocytdza typu solitdirniho mastocytomu je také
mozna (15). U déti se hlavné setkivame s koZni formou
MC. Mastocytom a urticaria pigmentosa maji dobrou pro-
gnodzu, pfevazné spontanné odezni béhem nékolika let
nebo do puberty. Celkové pfiznaky jsou popisovany jen
u 10 % pacientd s UP, a to u pripadu, kdy koZni projevy se

objevily po 15. roku véku ditéte. Diftizni koZni mastocy-
téza u déti mladSich 5 let mé také dobrou prognézu. Fami-
lidrni ptipady MC jsou vzicné. Diagnostika koZnich forem
MC je prevazné jednoduchd, pokud lékaf ma v hodnoceni
koZnich projevi ur€itou zkuSenost. V nejasnych piipadech
u pacientl, kde Dariériiv znak je negativni, je histologic-
ké vySetfeni nezbytné. V piipadé celkovych pfiznaki
musime myslet i na syst¢émovou MC, pak je vhodné paci-
enta celkové presetfit. Sledovani pacientt s MC 1-2 krét /
rok podle zavaZnosti projevu je nezbytné. Tryptazu v séru
vétSina laboratofi nestanovuje. Protokol vySetfovaciho
postupu by mél ulehcit praci 1ékafim pii podezieni na
mastocytozu.
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DOSKOLOVANI LEKARU - KONTROLNI TEST
MASTOCYTOZY U DETI

Test zahrnuje i vice sprdvnych odpovédi

. Mastocytézy (MC) vznikaji abnormalnim zmnoZe-
nim mastocyti:
a) v kuzi
b) v orgédnech kromé kize
¢) v kuzi a v dalSich orgédnech
d) v organismu

. Kozni formy mastocytoz prevazuji:
a) u dospélych
b) u déti
¢) u kojenci a batolat
d) vyskytuji se stejné u déti a dospélych

. Urticaria pigmentosa ma prevazné dobrou progné-
zuu:
a) déti i dospivajicich
b) dospélych
¢) dospivajicich
d) déti do puberty

. Dariérav znak byva pozitivni:
a) u viech mastocytoz
b) jen u solitdrniho mastocytomu a urticaria pigment6-
sa
¢) jen u systémové mastocytozy
d) u koZnich mastocytdz, zfidka u teleangiectasia macu-
laris perstans

. Urticaria pigmentosa:
a) je nejcastéjsi forma koZni mastocytézy u déti
b) vykytuje se u déti ziidka
¢) vyskytuje se hlavné u dospélych
d) vyskytuje se u déti, ale i v dospélosti

. Kozni biopsie k ovéreni diagnozy:
a) se provadi vZdy

b) jen pti nejasném klinickém obrazu
¢) pfi podezieni na systémovou mastocytozu
d) neni indikovana

. Klinické projevy (kolaps, bolesti bricha, zvraceni,

prujem, flush, bolesti hlavy, bolesti kosti) mohou
byt:

a) pouze u systémové MC

b) pouze u kozni MC

¢) u nddorovych onemocnéni kiize

d) u koZni i systémové MC

. Terapie u koZni mastocytozy:

a) je vzdy nutna

b) pfevazné neni zapotiebi, dodrZuji se preventivni
opatieni

¢) vzdy se aplikuji lokalni kortikosteroidy kontinudlné
d) vhodné jsou blokatory H1 a H2 receptort

. Pravidelné kontroly pacienttu s kozni formou mas-

tocytozy:

a) nejsou zapotiebi

b) 3/ rok

¢) 1/ rok a kazdého piil roku telefonickd informace
0 stavu pacienta

d) kazdé 2 roky

10. DodrzZovat pravidla a ostrazitost u celkové narkézy

a pri RTG vySetreni s kontrastni latkou u pacienti
s MC:

a) je zapotiebi

b) jen v urcitych pfipadech

¢) nikdy

d) vykony jsou zakdzané

Pozn. Spravnym zodpovézenim otazek kontrolniho testu ziskate 6 kreditt kontinualniho vzdélavani lékait CLK,
které budou zasilany redakci jedenkrat rocné po uzavieni ro¢niku ¢asopisu. Spravné odpovédi na otazky kon-
trolniho testu budou uverejnény v pristim ¢isle ¢asopisu. Ti z vas, kteri chtéji byt zarazeni do slosovani o ceny 85.
ro¢niku ¢asopisu roku 2010, necht zaslou spravné odpovédi na kontrolni test na adresu redakce (Dermatovene-
rologicka klinika 1. LF UK a VFN, U nemocnice 2, 128 00 Praha 2) vidy nejpozdéji do jednoho mésice od vyda-
ni daného ¢isla.

Odpovédi na otazky kontrolniho testu k ¢lanku publikovaném v €. 2/2010:
Cetkovska P.: Kozni reakce na moderni latky
Spravné odpovédi: 1c¢, 2b, 3d, 4a, Sb, 6d, 7a, 8c, 9b, 10c
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