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Suhrn

Autori uvadzaju skoérovacie systémy kutannej mastocytézy v detskom veku a systémovej mastocytdzy u dospelych,
na zaklade ktorych je mozné stanovit véasnu diagnozu, predpokladat resp. posudzovat zavaznost a rozsah ochorenia

a z toho rezultujucu optimalnu liecbu mastocytozy.
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Abstract

The authors present scoring systems for cutaneous mastocytosis in children and systemic mastocytosis
in adults based on which it is possible to determine diagnosis on time, to predict or to assess the severity and extent
of the disease and as a result set optimal treatment of mastocytosis.
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Uvod

Diagnostika mastocytozy vychadza z anamnézy,
fyzikalneho vySetrenia, laboratornychnalezov, biopsie kostnej
drene, hladiny tryptazy v krvnom sére a d’al§ich vySetreni.
Dokazat’ ju je vSak mozné az histologickym vySetrenim
s nalezom zmnozenych mastocytov. Anamnesticky je nutné
patrat’ po systémovych priznakoch z ucinku uvolnenych
granularnych mediatorov, teda po zachvatoch scervenania s
navalmi teploty (,,flush), hnaciek, neznasanlivosti ur¢itych
potravin ¢i neziaducich ucinkov urcitych liekov. Fyzikalne
vysetrenie odhali kozné priznaky typu urticaria pigmentosa
alebo priznaky inej koznej formy mastocytozy. Dolezity je aj
Darierov priznak. Je nutné patrat’ aj po loziskach na sliznici
ustnej dutiny, v nose, na sietnici, po zvacSenych lymfatickych
uzlinach, po hepatomegalii a splenomegalii.

Kritéria pre diagnostiku koZnej mastocytozy

Diagnostika koznej mastocytozy je zalozend na klinic-
kom a histologickom rozbore koznych lozisk a absencii
jednoznaénych prejavov systémového typu mastocytozy, ¢o
je:

* typicky exantém a Darierov priznak;

* biopsia koze s pozitivnym nalezom, t.j. mastocytarny

infiltrat (nad 15 buniek) alebo rozptylené zirne bunky
(viac ako 20 buniek) v nepritomnosti ostatnych
zépalovych buniek, hlavne v hornej ¢asti dermis okolo
ciev;

* zistenie mutacie c-kit.

Lekar by nemal stanovit' diagnézu koznej mastocytozy
na zaklade necielenej koznej biopsie alebo biopsie koznej
1ézie, ktora nema morfologicky vzhlad urticaria pigmentosa
alebo mastocytému.

Kutanna mastocytdza deti je charakterizovana skorym
zaCiatkom s prejavmi typu urticaria pigmentosa vzniknutymi
v priebehu prvych mesiacov zivota, neskorsi zaCiatok
ochorenia je netypicky (Obr. 1).

Obr. 1 » Urticaria pigmentosa u deti
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Uvedené 1ézie svrbia a maju pozitivny Darierov znak.
Dermatoskopicky nalez kutdnnych 1ézii mastocytozy
zobrazuje svetlohnedo sfarbeny periférny prstenec,
pigmentovu siet’ a zlto-oranzové Skvrny (Obr. 2, 3).

Histopatologické vySetrenie zobrazuje mastocytarne in-
filtraty hornej epidermis s pritomnost'ou metachromatickych
granul [1]. Kutanna mastocytdza u dospelych sa s velkou
pravdepodobnost'ou spédja aj s mastocytarnou infiltraciou
kostnej drene.

Scorma index

Bolo potrebné vyvinut’ alternativnu metodu pre monito-
rovanie zavaznosti mastocytozy u deti, pretoze by sme
sa mali vyhybat opakovanému ziskavaniu vzoriek krvi
od deti [2]. To bol hlavny dévod, preco vznikol tento
skorovaci systém, porovnatel'ny s uz existujiicimi metodami
na monitorovanie vaznosti atopickej dermatitidy. Tento
systém sa pouziva aj u dospelych.

Scorma index sa deli na 3 Casti:

1. Cast’ A — hodnoti sa rozsah koznych abnormalit, ktory sa
zaznatuje do SCORMA formularu. Oznacena oblast
potom reprezentuje percento exponovanej koze. Pri
pocetnom mastocytome koze kazda 1ézia reprezentuje 1 %
postihnutej koze. Pri difiznej koznej mastocytoze, kedy je
postihnuty takmer cely povrch koze, postihnutiu
zodpoveda 100 %.

2. Cast B — hovori o intenzite poruchy. Vysetruje sa lézia
typického tvaru, velkosti a farby, reprezentujuca vacsinu.
Prioritna je 1ézia, ktora nie je vystavena slne¢nému
ziareniu, ako napriklad na chrbte. Tato lézia je potom
hodnotena z hladiska pigmentacie/erytému, tvorby
pluzgierov, vyvySenin a zhodnotenim Darierovho
priznaku. Kazdy z tychto priznakov je ohodnoteny
od 0 do 3. 0 svedc¢i pre nepritomny priznak a 3 reprezen-
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tuje najt’azsi stupen.

3. Cast’ C — pojednava o 5-tich subjektivnych symptémoch
ako st provokacné faktory, purpura, hnacka, svrbenie
a lokalne bolest’ kosti, ktoré mézu byt pritomné pri
mastocytdze. Pacient moze ohodnotit’ tieto symptomy
od 0 do 10 (pouzitim vizudlnej analogovej $kaly), kde
0 sved¢i pre absenciu symptomu a 10 reprezentuje
nepretrziti pritomnost’ ur¢itého priznaku.

Vzorec A/5 + 5B + 2C/5 je pouzivany na vypocet
kone¢ného Scorma skoére. Jeho hodnota potom je medzi
5,2 a 100. Scorma index skorovaci systém ukazuje dobra
koreléciu s hladinami sérovej tryptazy a poskytuje informacie
o eventualnom zlepseni alebo zhorSeni choroby [2].

Po odobrati anamnézy a fyzikalneho vySetrenia s dora-
zom na uvedené fakty, lekar moéze vykonat’ d’alSie potrebné
vySetrenia na urcenie diagnézy a zah4jit’ patricnu liecbu.

Kritéria pre diagnostiku systémovej mastocytozy

Diagnoza systémovej mastocytozy (Obr. 4, 5) moze byt
stanovena u pacientov, ktorych biopsia vnutornych organov
(obvykle kostnej drene) spliiia aspoii jedno velké a jedno
malé kritérium alebo najmene;j tri malé kritéria [3].
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Obr. 4 - Urticaria pigmentosa u pacientky so systémovou
mastocytdozou
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Velké kritérium:
* infiltraty zirnych buniek v pocte vi¢Som nez 15, najdené
v inych tkanivach nez v kozi (typicky v kostnej dreni).

Malé kritéria:

* viac ako 25 % mastocytov je atypickych, maju
abnormalnu morfologiu  (vretenovity vzhlad,
abnormalne granulacie alebo vybezky cytoplazmy);

» dokaz bodove] mutacie v koddéne pre 816 c-kit
v postihnutom tkanive;

* mastocyty s povrchovym farbenim pre CD2 a CD25;

* celkova tryptaza v sére zvySena nad 20 ng/ml.

Vicsina bioptickych vzoriek ku stanoveniu diagnozy
systémovej mastocytdzy pochadza z kostnej drene. Napriek
tomu, patologicky nalez modze byt zisteny aj v inych
tkanivach.
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Tabulka ¢. 1 ¢ Signifikantné prediktory pre systémova
mastocytozu a ich zaradenie do jednotnej analyzy

Konstituéné/kardiovaskularne symptomy

Kostna symptomatologia

Gastrointestinalna symptomatoldgia

Tryptaza

Palpac¢ne hmatna slezina

Vek 65 a viac rokov

% Monocytoza
LDH
Beta-2-mikroglobulin

Zaver

U pacientov s diagnostikovanou mastocytézou v dospe-
losti je vzdy potrebné mysliet’ na rézne formy systémove;j
mastocytozy. Preto okrem posudenia klinického obrazu
ochorenia a vySetrenia biochemickych parametrov je
potrebné vysetrit' aj hladiny sérovej tryptazy a pristapit
ku trepanobiopsii kostnej drene. V pripadoch dokazanej
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Obr. 5 « Klinicky obraz urticaria pigmentosa u pacientky
0 systémovou mastocytézou — detail

Tabul’ka €. 2 + Skore rizika systémovej mastocytozy
u pacientov s mastocytarnymi infiltratmi koze

Parameter Skore

Tryptadza < 10,0 ng/ml -1

Tryptaza > 10,0 — < 15,0 ng/ml 0
Tryptaza > 15,0 — <20,0 ng/ml 1
Tryptaza > 20,0 ng/ml 3
Kostna symptomatoldgia alebo osteoporoza 1
Konstitu¢né alebo kardiovaskularne symptomy 1
Vyhodnotenie skore pre klinicka prax: pacienti
klasifikovani ako nizko rizikovi vzhladom na wvznik

systémovej mastocytdzy maju skore -1 az 0 (je to priblizne
10,7 % — 24,7 %); stredné riziko 1 az 2 body maju pacienti
v 47,1 % — 70,7 % a's vysokym rizikom vzniku systémovej
mastocytdzy so skore 3 — 5 bodov majt pacienti v 86,8 % az
98,0 % pripadov [4].

infiltracie kostnej drene mastocytmi je potrebné dalej
podrobne vySetrovat’ pacienta aj so stanovenim mutacie
KIT D816V. V pripadoch, ze systémova mastocytéza pro-
greduje s postihnutim organov, je to obycajne indikacia
na zahajenie intervencnej antineoplastickej liecby.

K verifikovaniu systémovej mastocytdzy ndm vyznamne
pomodze poznat’ skdrovacie systémy a ich vyhodnotenie.
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